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avec hypokaliémie et alcalose métabolique 


secondaires a l’ingestion excessive et prolongée d’extrait de réglisse, 
aprés cure de désintoxication éthylique (1) 


par 


R. GARCIN, M. GOULON, M. TOURNILHAC et B. AMOR 


M. Can... Ramon, Agé de 60 ans, est venu nous consulter a la Salpétriére le 4 février 1960 pour des 
épisodes paralytiques récurrents, d’apparition subite et spontanément régressifs, se manifestant 
depuis juillet 1958. 

Ce malade, d’origine espagnole, est magasinier aux Halles. Ses ascendants, descendants et colla- 
téraux n’ont jamais souffert d’accés paralytiques ; lui-méme jouissait d’une excellente santé, en 
dépit d’un éthylisme avoué. Celui-ci devait motiver en 1956 a |’HOpital Henri-Rousselle une cure de 
désintoxication qui fut complétée par la prise quotidienne d’un comprimé d’Espéral jusqu’en juillet 
1958. Le succés de cette cure fut complet car le malade n’ingéra plus depuis lors aucune boisson alcoo- 
lisée. Par contre, dés 1958 apparurent par intermittence des picotements au niveau des mains. En 
juillet 1958 se développa une quadriparésie, prédominant aux extrémités distales des membres obli- 
geant le malade a garder le lit ; mais spontanément la force musculaire reprit en 5 4 6 jours sa valeur 
normale et le sujet put refaire un travail pénible. 

Moins d’un an aprés, en mai 1959, nouvelle quadriparésie, frappant plus particuliérement les mem- 
bres supérieurs. En quelques jours, le déficit moteur disparut. En novembre 1959, troisiéme accés 
paralytique semblable aux précédents et régressant complétement dans des délais aussi brefs. En 
février 1960 enfin se déroula le dernier épisode. Le malade ne vint consulter qu’au 4° jour lorsqu’il 
eut récupéré une force musculaire suffisante. 

Les quatre accés paralytiques qui jalonnent cette histoire clinique sont stéréotypés : 


— ils sont précédés durant quelques jours d'une asthénie croissante mais apparaissent sans facteur 
déclenchant décelable ; 


— l'impotence motrice affecte les quatre membres et peut indifféremment prédominer & la racine 


(1) Communication a la Société Francaise de Neurologie, séance du 1®" juin 1961. 
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ou aux extrémités des membres. La paralysie n’est jamais compléte, mais |’épuisement musculaire 
est suffisant pour entraver toute activité et empécher la station érigée. Les muscles respiratoires et 
les muscles 4 innervation cranienne sont constamment épargnés ; 

— la parésie s'accompagne de paresthésies & type de picotements ; 

— l’accés se résout spontanément, en quelques jours, ne laissant aucune séquelle motrice. 


Lorsque nous examinons le malade, le 4 février 1960, il persiste une réduction notable de la force 
musculaire de la racine des membres, donnant a la marche une allure myopathique ; de plus la flexion 
de la main et des doigts s’effectue sans énergie. La contraction idio-musculaire est présente mais lente. 
Tous les réflexes ostéo-tendineux sont normaux et symétriques. I] n’existe pas de signe de Babinski. 
pas de troubles sensitifs objectifs, pas de signes cérébelleux. Le relief musculaire est normal, sans 
atrophie ni hypertrophie. 

Le malade ne se plaint d’aucun trouble digestif ; la muqueuse linguale est normale, les conjonctives 
colorées ; pas d’cedémes périphériques ni d’infiltration des téguments ; le coeur est régulier sans 
bruits anormaux ; les artéres dures sans battements exagérés ; la pression artérielle est & 21-10 ; 
le foie déborde le gril costal de 5 cm environ ; prostate de volume et de consistance normaux. 

Les accés parétiques a rechutes, la prédominance rhizomélique des paralysies lors de notre examen, 
la précession d’asthénie, l'association d’une polydipsie et d’une polyurie font évoquer le diagnostic de 
paralysies avec hypokaliémie. 

D’emblée on évoque a l’origine de ce syndrome, de par l’interrogatoire sur ce point, le réle détermi- 
nant de l’ingestion prolongée d’extrait de réglisse ; en effet depuis 1956, ce malade abserbe chaque 
jour 8 g environ d’un extrait de réglisse « coco » acheté dans le commerce & la suite de sa cure de désin- 
toxication éthylique. 

Le diagnostic de paralysies avec hypokaliémie est confirmé par les examens complémentaires 
suivants : 

— sang veineux : kaliémie : 87 mg (2,2 mEq) ; natrémie : 3,35 g (145,6 mEq) ; chlorémie : 3,18 g 
(89,5 mEq) ; réserve alcaline 90 vol p. 100 ; hématocrite : 43 p. 100 ; protides : 76g ; urée : 0,96 g, 
glycémie : 1,09 g. 

— E.C.G.: aplatissement de l’onde T en D2, inversion de T en V5, V6, suivie d’une onde v trés 
nette. 

Aussi l’hospitalisation de ce malade a la Clinique Neurologique est-elle décidée le 4 février 1960. 

Durant la premiére semaine d’hospitalisation, le sujet regoit un régime alimentaire sans supplément 
potassique et sans apport d’extrait de réglisse. Cliniquement, l’amélioration, qui s’était dessinée dés 
avant son admission, se poursuit et la guérison des paralysies est acquise le 12 février 1960, mais le 
syndrome biologique ne se modifie guére et l’on trouve ainsi le 12 février : 

— potassium : 70 mg (1,8 mEq) ; chlore : 3,20 g (90 mEq) ; sodium : 3,45 g (150 mEq) ; protides: 
77 § pour 1.000; hématocrite : 43 p. 100 ; réserve alcaline : go vol. p. 100. 

Il peut paraitre paradoxal que la régression des paralysies se poursuive alors que la kaliémie non 
seulement reste basse mais s’abaisse méme légérement de 2,2 4 1,8 mEq. Comme les bilans potas- 
siques ultérieurs le prouvent, ce malade était toujours en déplétion potassique sévére. Or on admet 
que dans les hypokaliémies, les paralysies ne surviennent que lorsque le rapport entre potassium intra- 
cellulaire et extra-cellulaire est fortement abaissé ; il est probable qu’au moment de l’accés para- 
lytique, la kaliémie était effondrée 4 une valeur trés basse ; sous l’influence du repos, de la sup- 
pression de l’extrait de réglisse et de l’'apport de potassium dans les aliments, la kaliémie s’est élevée 
autour de 2 mEq et comme en méme temps la kalicytie restait inchangée, le rapport Ki/Ke a repris 
une valeur sensiblement normale. 

Pour si valable que soit la notion d’absorption importante et prolongée d’extrait de réglisse, il 
restait 4 en apprécier le réle déclenchant, sur l’hypokaliémie, et 4 éliminer toute autre cause, en parti- 
culier un syndrome de Conn. 

C’est pour cette raison que le malade est transféré au Centre de réanimation neuro-respiratoire de 
l’Hépital Claude-Bernard (Pt P. Mollaret), le 15 février 1960. 


Bilan potassique. 


Dans 1|’établissement de ce bilan, on n’a pas tenu compte de I’élimination fécale du potassium qui 
s’est avérée normale a des dosages faits tous les trois jours ; elle représente environ 10 a 15 p. 100 du 
potassium ingéré. 

— Du 16 février au 1° mars, le malade regoit chaque jour 100 mEq de potassium, soit pour 14 jours, 
1400 mEq. Pendant la méme période, il élimine par voie urinaire 563 mEq, soit en moyenne 40,2 mEq 
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par jour. Le bénéfice total est de 837 mEq. La lecture du tableau I indique que la rétention potassique 
va décroissant durant cette période, mais reste encore notable au 14° jour de l’épreuve (+ 23 mEq le 
29 février). La kaliémie, qui était de 1,8 mEq le 16 février est de 2,8 mEq le 18, de 4,2 mEq le 23 et 
de 5,2 mEq le 27 février (cf. tableau II). 

—A partir du 1** mars, nous donnons au sujet de l’extrait de réglisse (coco). Afin de reproduire aussi 
exactement que possible les conditions diététiques qui ont précédé lhospitalisation, nous avons donné 
au malade le produit provenant du magasin oii il se fournissait, 4 la dose quotidienne habituelle de 
8 g de poudre. 


a 
42204 
120, 
¢ 100 
o 
2 
at 
Z 
OF 


$5 
st +7 


% 17 16 19:20 21 223% 25 BI1234567890 Fevrier 1960 Mars 1960 


Fevrver 1960 Mars 1960 Regune 

Extrait de réqlsse par Normale mEq par 24h normale 
Brarbonate de Sodwm 48 par Entrant de reghsse=6q parton] 

Bicarbonate de Sodium 46g par 26h 


TaBLEAu I.— De haut en bas, le bilan potassique ; 
le bilan sodé ; le pH urinaire. TaBLeau II. 


La composition de cette poudre, indiquée par le fabriquant est la suivante : « pour 100 g : glycyrrhi- 
zinate de soude bicarbonate : 97 g (A 25 p. 100 environ de glyzine commerciale) ; essences naturelles : 
38. 

Le dosage effectué par J. J. Pocidalo montre que cette poudre contient 60 g p. 100 de bicarbonate 
de sodium. Dans ces conditions, il était donc indispensable d’éprouver successivement l’action du 
«coco » puis celle du bicarbonate de sodium sur I’élimination urinaire de potassium. Les 1®T, 2, 3 et 
4 mars, le malade regoit 100 mEq de potassium par 24 heures. Les re", 2 et 3 mars, il ingére de plus 
8 g de « coco » par 24 heures. Le bilan potassique, qui était nettement positif antérieurement, devient 
négatif dés le 1¢™ mars (— 15 mEq) ; il est faiblement positif les 2 et 3 mars et 4 nouveau négatif 
(— 15 mEq) le 4 mars alors que l’apport de « coco » est suspendu ; les 5, 6 et 7 mars, l’apport potas- 
sique est réduit & 87,5 mEq par 24 h, et le sujet regoit chaque jour 8 g de « coco ». Durant ces trois 
jours, le bilan potassique est négatif (—- 11, — 14 et — 35 mEq). 

Aussitét aprés, les 8, 9 et 10 mars, le régime quotidien apporte 87,5 mEq de potassium et 4,80 g 
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de bicarbonate de sodium (dose contenue dans 8 g de « coco »). Le bilan reste négatif le premier jour 
(— 30 mEq) puis devient positif les deux jours suivants (+ 26 et + 27 mEq). 

La kaliémie s’abaisse de fagon significative de 5,2 & 3,3 mEq durant l’administration de « coco » 
(cf. tableau IT). 

Cette étude du bilan potassique permet les conclusions suivantes : 


— la recharge potassique s’effectue rapidement par administration orale d’une quantité modérée 
de potassium, jointe 4 la suppression de l’ingestion de « coco » ; 

— l’apport de 8 g par jour de « coco » est par contre immédiatement suivi d’une élévation franche 
de la kaliurie qui persiste 24 heures aprés arrét du « coco » ; 

Inversement, l’administration isolée de bicarbonate de sodium ne parait pas accroitre |’élimination 
rénale de potassium. 


Bilan sodique. 


Dans 1’établissement de ce bilan, il n’est tenu compte que de |’élimination rénale du sodium (cf. 
tableau I). 

— Du 16 février au 1° mars, le malade regoit chaque jour 134 mEq de sodium soit pour 14 jours : 
1876 mEq ; |’élimination urinaire totale est de 2.386 mEq soit en moyenne 170 mEq par jour. 

A la perte sodique qui caractérise cette période correspond la recharge potassique. La natrémie ne 
s’abaisse que modérément (152,1 mEq) p. 1 000 le 16 février ; 147,8 mEq le 27 février. 

Les 1", 2, 3 et 4 mars, l’apport sodique reste de 134 mEq par 24 h ; le sujet recoit en outre 8 g de 
« coco », ce qui représente un surcroit d’apport sodique de 57,4 mEq par 24 h (l’apport total étant alors 
de 191,4 mEq par 24 h). Le bilan sodique est équilibré le 1°" mars (+ 4 mEq), puis devient trés posi- 
tif les deux jours suivants (+ 135 et + 89 mEq). 

Du 5 au 11 mars l’apport alimentaire de sodium est de 134 mEq par 24 h. L’apport total, compte 
tenu du sodium ingéré sous forme de « coco » ou de bicarbonate est de 191,4 mEq par 24 h. 

Les 5, 6 et 7 mars, le sujet regoit &4 nouveau 8 g de « coco ». Le bilan est légérement positif le 5 
(+ 24 mEq) et plus nettement bénéficiaire les deux jours suivants (+ 84 et + 487 mEq). 

Les 8, 9 et 10 mars, le « coco » est remplacé par 4,80 g de bicarbonate de soude. Le bilan reste posi 
tif le 8 mars (+ 21 mEq) puis devient négatif (— 24 et — 21 mEq) les 9 et 10 mars. 

L’étude du bilan sodique permet les conclusions suivantes : 


— une déplétion sodique, sans chute importante de la natrémie accompagne la recharge potas- 
sique ; le secteur cellulaire s'appauvrit en sodium tandis qu’il s’enrichit en potassium (cf. tableau I) ; 

— l’administration de « coco » produit une rétention sodique ; celle-ci n’est vraiment importante 
qu’'aprés 24 h de latence et persiste durant les 24 heures qui suivent l’interruption du « coco » ; 

— sous l’effet d’un apport de bicarbonate de sodium, succédant sans interruption & l’ingestion de 
« coco », le bilan sodique redevient déficitaire. 


Equilibre acido-basique. 


Au stade initial de |’étude métabolique, il existe une alcalose métabolique (pH : 7,46; CO, total 
plasmatique : 82 volumes p. 100) et une hypochlorémie (97,1 mEq p. 1 000). Sous I’influence du seul 
régime, riche en potassium, on enregistre du 16 février au rT mars, le retour A des valeurs normales 
du pH, du CO, total plasmatique et de la chlorémie. Cette correction est le résultat d’une élimination 
urinaire massive de bicarbonates. Celle-ci s’accroit trés rapidement, atteint son maximum le 4° jour 
puis décroit en quelques jours. Le pH urinaire, nettement alcalin au départ (7,26) subit une légére 
élévation durant les cing premiers jours puis s’abaisse pour atteindre 4,94 le 29 février. 

L’apport de 8 g de « coco » provoque une nouvelle hausse de la réserve alcaline avec baisse modérée 
de la chlorémie”et dans les urines, un accroissement de |’élimination des bicarbonates et une éléva- 
tion du pH. 

La prise isolée de 4,80 g de bicarbonate de soude ne modifie guére les taux plasmatiques de CO, 
total et de chlore ; le H urinaire reste alcalin et |’élimination de bicarbonate trés importante. 


Epreuves rénales. 


— Recherche d’une albuminurie : positive (0,20 g par litre) le 16 février, négative ultérieurement 
a plusieurs reprises. 

~— Clearance de l’urée : normale ; coefficient de Van Slyke : 100 p. 100 le 8 février. 

— Numération du débit urinaire minute des éléments figurés : absence de leucocytes ; moins de 
500 hématies. 
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— Urographie intraveineuse : sécrétion normale ; morphologie normale de l’appareil urinaire. 


Hormis l’existence d'une albuminurie transitoire, ce bilan rénal ne fait apparaitre aucune anomalie. 

Par contre, l’épreuve de dénivellation densimétrique des urines par injection de 10 unités d’hor- 
mone posthypophysaire vient démontrer le retentissement rénal de la déplétion potassique. 

Cette épreuve, pratiquée selon la technique d’Hamburger et Millet, fournit les résultats suivants : 


— pendant la période de recharge potassique, le coefficient de dénivellation densimétrique (nor- 
mal : supérieur & 100 p. 100) est de o p. 100 le 16 février ; 40 p. 100 le 18, 88 p. 100 le 22 ; et 92,8 p. 100 


le 26 ; 
— aprés administration de « coco », le 8 mars, ce coefficient tombe a 75,7 p. 100 et reste & ce méme 


taux le 11 mars aprés administration de bicarbonate de soude ; 
— enfin, aprés huit jours d’un régime alimentaire normal, le coefficient est trouvé & 103 p. 100 le 


19 mars. 


Nous avons pratiqué cette méme épreuve chez d'autres sujets en état de déplétion potassique ; 
elle nous parait refléter fidélement les variations potassiques cellulaires. Dans le cas présent, on 
constate initialement une insensibilité totale du tube rénal a l’hormone antidiurétique ; en quelques 
jours, sous l’influence de la recharge potassique, la sensibilité tubulaire redevient subnormale ; mais la 
nouvelle déplétion potassique qui suit l’ingestion de « coco » entrave rapidement I’action de l’hormone 


posthypophysaire. 
Dosage de l'aldostéronurie. 


Une premiére mesure de |’élimination urinaire quotidienne de l’aldostérone (méthode physico- 
chimique) et de la cortisone est effectuée le 10 février 1960 (Dt Baulieu). Le malade regoit alors un 
régime alimentaire normal. Cliniquement, il est amélioré mais conserve une certaine parésie de la 
racine des membres inférieurs. Biologiquement, il présente une alcalose métabolique (réserve alca- 
line : 96 vol. p. 100), une hypokaliémie (1,8 mEq p. I 000) une hypernatrémie modérée (147,8 mEq 
p. 1 000). L’aldostéronurie est de 1 microgramme et la cortisonurie de 8 microgrammes par 24 h. 

Une seconde mesure est pratiquée le 31 mars 1960. Le malade est guéri, a quitté l’hépital et s’ali- 
ment normalement. L’aldostéronurie est de 1,5 microgramme et la cortisonurie de 10 microgrammes. 

De tels résultats joints aux données de la clinique permettent d’infirmer définitivement l’hypothése 
d'une hyperaldostéronisme primaire. 


Le malade a été revu depuis sa sortie 4 diverses reprises. Il ne consomme plus de 
« coco »; le 17 avril 1961 sa santé était excellente ; il n’a plus présenté de para- 
lysies depuis la suppression définitive de l’extrait de réglisse. 


Commentaires 


L’intérét majeur de cette observation réside dans les circonstances trés particu- 
liéres qui ont été a l’origine de la déplétion potassique, circonstances que deux d’entre 
nous (Goulon et Tournilhac) ont déja signalées avec le P® P. Mollaret dans une obser- 
vation identique, présentée en 1960 a la Société Médicale des Hépitaux de Paris (8). 
Dans ces deux cas, la responsabilité de l’ingestion d’extrait de réglisse a pu étre démon- 
trée par l'étude des bilans potassiques et sodés avant, pendant, et aprés administra- 
tion de ce produit. 

Depuis les premiéres constatations de Revers (1) en 1946, il est établi que l’extrait 
de réglisse peut avoir une action, d’ailleurs trés inégale d'un sujet a l'autre, sur l’équi- 
libre hydro-électrolytique, entrainant d’une part une rétention sodée et d’autre part 
une déplétion potassique plus ou moins importante (Molhuysen, 2). Le principe actif 
parait étre l’acide glycyrrhétinique, polyterpéne dont la formule offre une étroite 
ressemblance avec celle de la désoxycorticostérone ; ses effets sont identiques 4 ceux 
des minéralo-corticoides surrénaliens ; il serait capable de déprimer la sécrétion 
d’A.C.T.H., ce dont témoigne la baisse de |’élimination urinaire de 17-céto-stéroides. 
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Avant nos propres constatations, des paralysies musculaires et des accés de tétanie 
avec alcalose métabolique et hypokaliémie avaient été déja signalées chez des sujets 
recevant de la réglisse. En 1950, Cayley (5) rapporte trois cas d’hypokaliémie chez des 
tuberculeux soumis a l’apport oral de P.A.S. en solution dans un extrait de réglisse, 
dont un avec paralysies. Peu aprés, Heard et coll. (6) observent une déplétion potas- 
sique chez douze tuberculeux suivant le méme traitement ; chez cing malades, l’abais- 
sement de la kaliémie 4 des taux trés bas, jusqu’a 79 mg, s’accompagne d'une pro- 
fonde asthénie, et dans deux cas de paralysies ; ces accidents motivent l’interruption 
du traitement et régressent sous l’influence d’un apport potassique souvent consi- 
dérable. Strong (7) en 1951 rapporte deux nouveaux cas de paralysies chez des tuber- 
culeux recevant du P.A.S. édulcoré avec de l’extrait de réglisse. 

Tous les auteurs précédents ont invoqué la déplétion potassique a l’origine de ces 
paralysies ; l’'argument thérapeutique est venu confirmer cette hypothése. Cayley ne 
donne aucun commentaire au sujet du mécanisme de production de cette déplétion 
potassique. 

Heard et coll. incriminent les impuretés contenues dans la préparation de P.A.S; 
Strong se référant aux travaux de Molhuysen (2), met en cause l’extrait de réglisse 
administré avec le P.A.S. ; mais il est probable que la surcharge sodée que constitue 
l’apport de P.A.S. contribue a accentuer les effets de l’extrait de réglisse. 

Dans la présente observation et dans celle que deux d’entre nous ont précédemment 
publiée, une étude métabolique précise a pu étre faite et le réle de l’extrait de réglisse 
démontré. De plus ces deux observations concernent des éthyliques désintoxiqués, 
mais restés potomanes, a qui on avait conseillé de satisfaire leur soif par une boisson, 
édulcorée avec du « coco », jugée parfaitement inoffensive. 

Notre premier malade Agé de 31 ans, se plaignait depuis plusieurs semaines d’ano- 
rexie, d’amaigrissement, de polyurie et de polydipsie avant que ne surviennent 
des paresthésies des extrémités précédant une quadriplégie flasque ; la kaliémie était 
a 64 mg (1,6 mEq), la natrémie a 3,40 g (148 mEq), la chlorémie 4 3,40 g (96 mEq), le 
pH a 7,49, le CO, total plasmatique a gr vol. p. 100. La guérison des paralysies fut 
rapidement obtenue par le seul apport potassique, mais la déplétition potassique 
avait été trés importante puisqu’en sept jours, le malade recut 1.781 mEq de K, soit 
71,25 g et en retint 1.052, soit 42 g. 

Aprés enquéte étiologique, l’hypothése d'une déplétion potassique par ingestion 
abusive d’extrait de réglisse fut retenue ; l’aldostéronurie mesurée a sept reprises 
était 4 des chiffres normaux, et nous n’avions pas trouvé d’autre étiologie a cette 
déplétion potassique. L’administration d’extrait de réglisse ou « antésite » pendant 
trois jours, 4 une dose correspondant 4a celle qu’il ingérait quotidiennement lors de 
son séjour a Ville-Evrard, fut suivie avec 24 heures de retard, d’un bilan potassique 
négatif alors qu'il était auparavant franchement positif. Quelque temps aprés sa 
sortie de l’'Hépital Claude-Bernard, ce malade était 4 nouveau interné dans le méme 
hépital psychiatrique a la suite d’un nouvel excés éthylique et soumis 4 nouveau 4 
l‘absorption de réglisse ; un nouvel épisode paralytique survint identique au précé- 
dent. La crainte de laisser évoluer un adénome cortico-surrénalien, malgré les chiffres 
normaux d’aldostéronurie, nous conduisit a faire pratiquer une laparotomie explo- 
ratrice qui démontra l’absence de tumeur ou d’hyperplasie cortico-surrénalienne. 


Dans ces deux observations l’extrait de réglisse, absorbé pendant plusieurs mois, 
a doses quotidiennes importantes, a entrainé une rétention sodée et bicarbonatée et 
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une perte de potassium par les urines, d’oti le syndrome d’alcalose métabolique et 
d’hypokaliémie observé au moment des paralysies. Ce syndrome biologique n’est 
cependant pas spécifique ; il est constaté dans de multiples circonstances étiologiques ; 
absorption prolongée de bicarbonates de sodium, administration répétée de chloro- 
thiazide (diurilix), néoplasmes etc... ; de méme dans le syndrome de Conn. Aussi 
n’'avons-nous retenu le réle de l’extrait de réglisse qu’aprés avoir éliminé toutes 
les étiologies connues de ce syndrome et plus spécialement la maladie de Conn, par 
des dosages répétés de l’aldostérone dans les urines et méme dans un cas par l’explo- 
ration chirurgicale des surrénales. 


Quand ces deux malades furent biologiquement rééquilibrés, nous leur avons admi- 
nistrés pendant un court laps de temps le méme extrait de réglisse qu’ils recevaient 
auparavant et a des doses égales. Dans les deux cas, cette épreuve fut suivie d’un bilan 
sodé positif et d’un bilan potassique négatif ; dans le cas qui fait l’objet de cette 
publication, l’administration d’extrait de réglisse pendant deux fois trois jours, a 
un jour d'‘intervalle, provoqua un bilan potassique négatif (— 42 mEq), un bilan sodé 
fortement positif (+ 383 mEq), une chute de la kaliémie de 5,2 4 3,3 mEq, une éléva- 
tion de la natrémie de 148 4 152 mEq, une élévation du CO, total plasmatique de 61 a 
78 vol. p. 100, une élévation du fH urinaire de 4,8 aux environs de 7. 

Cependant dans ce dernier cas, restait-il A préciser le réle joué par l’apport bicar- 
bonaté concomitant puisque le produit ingéré par le malade contenait 60 g p. 100 de 
bicarbonate. L’ingestion de 4,8 g de bicarbonate de sodium par jour pendant trois 
jours (soit une dose équivalente a celle associée a l'extrait de réglisse) est suivie d’un 
bilan potassique positif de + 24,5 mEq et d’un bilan sodé négatif de — 20 mEq ; 
ces résultats montrent que l’administration sodée de bicarbonate de sodium pendant 
trois jours n’est pas suffisante a elle seule pour provoquer la fuite potassique. Mais il 
est probable que l’adjonction de bicarbonate de soude 4 l’extrait de réglisse 4 contri- 
bué a accentuer la perte de potassium comme dans les cas de Cayley, Heard, Strong 
(P.A.S. et extrait de réglisse). 


Le dernier point 4 envisager est celui des effets de la déplétion potassique sur le 
fonctionnement rénal de ces malades déja traités pour intoxication éthylique chro- 
nique. Restés potomanes aprés la cure de désintoxication, ils étanchaient leur soif avec 
de l'eau édulcorée avec de |’extrait de réglisse. Au fur et 4 mesure qu'elle a progressé, 
la déplétion potassique a entrainé une néphropathie hypokaliémique ; celle-ci en 
particulier est caractérisée par l'inefficacité de l‘hormone post-hypophysaire sur le 
tube rénal, d’ot polyurie, polydipsie, celle-ci exagérant encore la potomanie ; ainsi 
la soif du potomane devient a la longue une soif légitime rendant indispensable la 
prise de quantités croissantes de la boisson nocive ; la suppression de l’extrait de 
réglisse et l’administration de potassium ont permis de guérir la néphropathie hypo- 
kaliémique comme le démontrent les épreuves de dénivellation densimétrique prati- 
quées chez ces malades. 


Récemment, et aujourd’hui méme a cette méme séance de la Société, de nouvelles 
observations de paralysies avec hypokaliémie secondaire a l’ingestion d’extrait de 
réglisse ont été rapportées (10, 11, 12). Les deux observations de R. Lafon et coll. (10) 
concernent également des alcooliques, en cure de désintoxication qui recevaient 
depuis plusieurs mois 3 4 4 g par jour de glycyrrhizine ammoniacale. Dans le 
travail de Giroire et coll. (12), présenté en méme temps que le nétre, on retrouvera 
des faits du méme ordre. 
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En conclusion nous pensons qu'il est peut-étre souhaitable que l’administration 
d’extrait de réglisse soit moins généreuse chez les éthyliques en cure de désintoxica- 
tion. 


Travail de la Clinique Neurologique de l’H6pital de la Salpétriére (Pt R. Garctn) 
et du Centre de Réanimation neuro-respiratoire de l’Hépital Claude-Bernard 
(Pt P. MoLLaret)]. 
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Crises bilatérales, motrices ou sensitives, 
de type Bravais-Jacksonien 


par 


J. DECHAUME, B. SCHOTT, J. COURJON et Ch. BOURRAT 


Dans le domaine sémiologique bien défini mais nuancé de |’épilepsie bravais-jack- 
sonienne, une place nous parait devoir étre accordée aux manifestations bilatérales, 
motrices ou sensitives, qui pourtant enfreignent — en apparence tout au moins — la 
régle classique de l’unilatéralité stricte de la marche jacksonienne. 

Notre attention a été attirée sur l’existence de ces formes exceptionnelles, grace a 
l’observation clinique d’une malade qui présentait une épilepsie sensitive des plus 
curieuses : sur un mode jacksonien typique, les paresthésies douloureuses ascendaient 
progressivement dans l’hémicorps droit puis gagnaient la langue et descendaient alors 
tout au long de l’hémicorps gauche ; et le pied droit était 4 nouveau affecté par les 
sensations anormales qui déroulaient ainsi un cycle parfaitement conscient et répété 
de facon ininterrompu pendant un intervalle de temps prolongé, réalisant une sorte 
d’ « épilepsie sensitive circulaire ». Cette malade devait étre opérée d'un petit mé- 
ningiome rolandique de la convexité gauche. 

Intrigués par ces constatations, et reprenant l'étude de 140 dossiers d’épilepsie 
bravais-jacksonienne — au sens strict du terme, donc motrice — observés a la Clinique 
Neuro-Psychiatrique (dont 130 analysés dans la thése de Ch. Bourrat), nous avons 
retrouvé trois observations du méme type, comportant une bilatéralisation des mani- 
festations cloniques au cours méme de la crise. 

La littérature n’est pas totalement muette a l’égard de ces manifestations rares : 
il faut citer en premier le travail de Gloning et Hayden qui, en 1953, analysent quel- 
ques cas personnels et rapportent deux cas antérieurement publiés par Pétzl et Loewy. 
Auparavant Erickson (1940), cité par Ajmone-Marsan (1957), avait apporté une ob- 
servation électroclinique trés suggestive ; en 1952, Lund publiait, dans le cadre 
d'une étude générale des manifestations comitiales d'origine tumorale, la singuliére 
observation d’un malade dont les crises motrices débutant par les pieds se déroulaient 
progressivement et parallélement dans chaque hémicorps pour atteindre la racine des 
membres inférieurs, puis la racine et l'extrémité des membres supérieurs ; une perte 
de connaissance survenait alors parfois mais non dans la majorité des crises. 
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A ces références se limitent les seuls faits précis en matiére de crises bilatérales 
d’allure véritablement jacksonienne : certes, d'autres auteurs font allusion (en parti- 
culier J. Moreau dans sa thése de 1943) a la bilatéralisation de certaines crises 
motrices, avant que tout l’hémicorps soit intéressé, 4 la propagation controlatérale 
successive aux quatre membres de manifestations toniques, mais ces notations ne 
peuvent étre retenues dans le cadre de notre travail, en raison d’une description 
clinique trop floue ou de la présence de caractéres sémiologiques empéchant leur 
homologation a l’épilepsie bravais-jacksonienne. Peu d’études d’ensemble donc 
consacrées au sujet et l’on en cherche vainement mention dans les traités classiques 
de neurologie ou d’épileptologie : ce silence paraissant légitimer notre courte étude. 

Celle-ci concerne au premier chef les crises sensitivo-motrices 4 expression ou 
a propagation bilatérale. Il nous a paru intéressant d’en rapprocher les épilepsies 
d’allure bravais-jacksonienne, alternant tantét a droite, tantét 4 gauche chez le 
méme malade : ces crises alternantes, ou la bilatéralisation s’accomplit dans le temps, 
sont souvent intriquées aux crises bilatérales, ressortissant éventuellement a la méme 
étiologie ; elles paraissent trés rares alors qu'on pouvait s’attendre a les rencontrer 
plus fréquemment (mais peut-étre pas toutes mentionnées ou publiées) et nous en rap- 
portons seulement deux observations recueillies dans le méme matériel. 


Observations 
Crises a expression bilatérale. 


Obs. 1. — M™ Pa... (obs. N.C. : 3635). La malade consulte a la suite d’une crise nocturne : réveillée 
par une sensation douloureuse ayant débuté par le pied droit, gagnant tout le membre inférieur droit, 
puis l’hémitronc, atteignant le membre supérieur droit, remontant des doigts jusqu’a la face, la sen- 
sation arrivée au niveau de la langue, se propage du cété gauche et descend en sens inverse jusqu’au 
pied gauche ; elle réapparait alors au niveau du pied droit pour reprendre le méme trajet que pré- 
cédemment ; ainsi de suite pendant deux heures, sans perte de connaissance ; trois ans auparavant, 
une crise analogue avait duré une demi-heure environ. La malade présentera par la suite une crise 
tonique du membre supérieur droit suivie de perte de connaissance, hémiparésie droite intercritique. 
Electroencéphalogramme toujours normal, méme aprés stimulation chimique (3 mg/kg de mégi- 
mide). 

Méningiome de la convexité rolandique gauche simplement niché dans le parenchyme. 

Exitus peropératoire. 


Obs. 2. — M.S. A... (obs. N.C. : 3426). Homme de 70 ans : 

Crises bravais-jacksoniennes gauches motrices & début brachial, précédées d’une aura sensitive 
au niveau des doigts ou a début akinétique ; extension a l’hémiface sans peste de connaissance. Une 
crise est observée au cours de l’examen : aux clonies du membre supérieur gauche succédent des 
mouvements de pédalage au niveau du pied droit. 

Hémiparésie et hémianesthésie gauche intercritiques. 

A lE.E.G. : pointes élargies et pointes-ondes rolandiques droites. 

L’artériographie révéle une image avasculaire pariétale droite. Exérése d'une tumeur du volume 
d'une prune enfouie dans le sillon prérolandique, affleurant la corticalité et entourée par un ramollis- 
sement blanc. 

Examen histologique (Dt Tommasi N° AD 8894) : métastase d’un épithélioma indifférencié qui se 
révéla par la suite d’origine bronchique. 


Obs. 3. — M. Me... Homme de 53 ans (observation due a l’obligeance du P* Wertheimer). 
Malade ayant subi l’ablation d’un méningiome de la faux, 4 développement surtout droit ; la symp- 
tomatologie préopératoire était uniquement déficitaire : les premiéres crises bravais-jacksoniennes 
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motrices gauches, & point de départ crural surviennent neuf mois aprés l’intervention ; lors de la 
quatriéme crise, les mouvements gagnent le membre supérieur droit ; 1’E.E.G. montre alors des 
pointes et des pointes-ondes frontales droites. Aprés l’exérése d’une premiére récidive, surtout & 
développement intra-osseux une crise est objectivée sous E.E.G. aprés stimulation a la mégimide 
les clonies d’abord localisées au membre supérieur droit, gagnent le membre inférieur gauche ; des 
pointes et pointes-ondes apparaissent en méme temps dans la région fronto-rolandique gauche. Six 
mois aprés, les crises bravais-jacksoniennes sont devenues trés fréquentes : débutant au pied gauche, 
elles gagnent tout le membre inférieur gauche, puis s’étendent au membre supérieur gauche et parfois 
au membre inférieur droit, sans perte de connaissance. 

Une crise de ce type, spontanée et observée sous E.E.G. durant en tout 80 secondes, elles s’accom- 
pagnent de pointes-ondes présentant un caractére rythmique dans la région parasagittale médiane. 

Un nouvel E.E.G., quelques mois plus tard, permet d’observer des décharges de pointes et d’ondes 
lentes dans la région pariétale droite diffusant dans l’hémisphére gauche et la région temporo-occipi- 
tale droite. 

Une seconde récidive est enlevée, deux ans aprés la premiére intervention a la fois parasagittale et 
a développement interhémisphérique, et aussi corticale 4 la surface du lobe frontal gauche, plongeant 
également dans la profondeur de ce lobe jusqu’a la corne frontale du ventricule. 


Obs. 4. — Denise De..., 6 ans (observation due & l’obligeance du P® Paul Girard). 

Crises bravais-jacksoniennes motrices & début crural gauche, se propageant au membre supérieur 
gauche sans perte de connaissance, au début de l’évolution. Crises fréquentes (7 4 8 par jour). E.E.G, 
montrant des activités lentes postérieures. L’enfant ayant été transférée au Centre Neuro-chirurgical, 
on observe tantdt des crises sensitives (crampes douloureuses ascendantes des membres inférieurs et 
du membre supérieur droit), tant6t des crises motrices gauches. Lors d’un enregistrement E.E.G. est 
observée une crise spontanée : clonie de l’hémiface gauche, déviation conjuguée de la téte et des 
yeux vers la droite, puis clonies rythmiques du membre inférieur droit, puis du membre supérieur 
droit, la crise ayant duré 25 secondes au total, s’est terminée par une perte de connaissance, le tracé 
électrique montrant une activité rythmique hypersynchrone au niveau de la région du vertex moyen. 
L’intervention exploratrice dans la région pariétale droite permet l’exérése d’une néoformation aty- 
pique pariétale droite affleurant la corticalité, mais mal limitée en profondeur ; l’histologie révélera 
un aspect évoquant la sclérose tubéreuse de Bourneville (P* P. Girard). 


Crises alternantes. 


Obs. 5. — Bo..., 42 ans (obs. N.C. 2152). Crises bravais-jacksoniennes bilatérales, surtout fré- 
quentes 4 gauche ; crises motrices 4 début brachial et gagnant le membre inférieur, mais n’atteignant 
jamais la face, pas de perte de connaissance. 

E.E.G. : foyer épileptogéne rolandique droit. 

Exérése d’un volumineux méningiome du bord inférieur de la faux, &4 prédominance droite dont la 
base d’implantation est située sur le tiers postérieur de la faux. 


Obs. 6. — M. Im... (obs. 20.242 H). Comitialité ancienne ayant présenté des grandes crises et 
surtout des absences. Tracé E.E.G. d’épilepsie sous-corticale. Guérison par les diones pendant cing 
ans. 

Tentative de suicide : se tire un coup de revolver dans la région temporale droite : évacuation de 
la balle et d’un hématome intratemporal droit, hémiplégie gauche postopératoire. Deux ans aprés, 
crises bravais-jacksoniennes localisées tant6t au membre supérieur gauche, tantét au membre infé- 
rieur droit. 

Tracé E.E.G. : activité irréguliére et lente pariétale droite. 


Commentaires 


1° Etude clinique. 


Crises bravais-jacksoniennes 4 propagation bilatérale et crises alternantes seront 
décrites séparément. 


472 J. DECHAUME, B. SCHOTT, J. COURJON ET CH. BOURRAT 


a) les crises bilatérales sont faites de manifestations classiques, tant6ét motrices, et 
surtout cloniques (obs. 2, 3, 4), tantét sensitives et paresthésiques (obs. I), ou encore 
sensitivo-motrices (un cas de Gloning et Hayden). Dans tous les cas, la crise dure de 
quelques dizaines de secondes 4 une minute ; la marche jacksonienne se déroule en 
pleine conscience (mais une perte de connaissance peut marquer la fin de l’accés ou sa 
généralisation). Il n’a pas été observé de paralysie postcritique du cété secondaire- 
ment atteint par le jacksonisme ; par contre, dans deux cas (2 et 4) existait une hémi- 
parésie intercritique du cété par lequel débutaient les crises. 


Une analyse plus détaillée de ces observations conduit a distinguer deux modes 
topographiques de la bilatéralisation. 

— dans un premier groupe de malades, l’observateur a l’impression d’une brusque 
« erreur d’aiguillage » dans le déroulement de la crise qui revét ainsi, de fagon inat- 
tendue, une sorte de trajet en « baionnette » : ainsi, dans notre cas 2, les clonies hémi- 
faciales gauches gagnent-elles le membre supérieur gauche, puis bifurquent brus- 
quement au membre inférieur droit ; au cours d'une des crises présentées notre 
troisiéme malade voit les clonies du membre inférieur gauche diffusées au membre 
supérieur droit ; chez le quatriéme, aux clonies de l’hémiface gauche, succédent 
des secousses cloniques du membre inférieur droit, puis du membre supérieur. Un tel 
trajet, brusquement aberrant, souvent cassé en baionnette, peut étre également réalisé 
par la propagation d’épilepsie somato-sensitive sur un mode jacksonien (ou « Jackson 
purement sensitif ») ; nous n’avons pas observé cette éventualité : mais Gloning et 
Hayden en rapportent deux cas (cas 2 de Pétzl, cas 1 de Gloning) : la sensation 
anormale passait brusquement d’un membre supérieur au membre inférieur du cété 
opposé, ou inversement. 

— Dans un deuxiéme groupe de malades, la propagation a l’hémicorps contro- 
latéral semble s’inscrire dans le déroulement logique de la crise ; les manifestations 
motrices ou sensitives s’éteignent d’un cété et, sans transition, se poursuivent de 
l'autre : ainsi, chez notre troisiéme malade, les clonies débutant par le pied gauche 
gagnent le membre supérieur gauche pour s’étendre au membre supérieur, puis au 
membre inférieur droit. 

Le cas rapporté par Erickson concernait de méme une épilepsie bravais-jacksonienne 
motrice commengant par le membre inférieur, puis diffusant a l’hémicorps, pour pas- 
ser secondairement du cété opposé. Plus curieux encore par sa nature mixte sensitivo- 
motrice, un malade de Gloning et Hayden voyait le début de sa crise marqué par l'ap- 
parition de paresthésies au niveau de la main droite, qui gagnaient tout le membre 
supérieur avant que ne surviennent des clonies du membre supérieur gauche. 

Mais les formes les plus originales de ce second groupe sont certainement réalisées 
par les crises sensitives ; 1’ébauche de « mouvement tournant » produite par les crises 
précédentes, devient ici un véritable mouvement circulaire : en général, la région de 
passage d’un cété a l’autre se situe au niveau de la face ou de la langue, puis les mani- 
festations paresthésies descendantes se « réensemencent » immédiatement de l’autre 
cété, reprenant un trajet ascendant ; des crises de longue durée de plusieurs minutes 4 
une demi-heure, sont ainsi réalisées, en pleine conscience, parfaitement décrites par 
le sujet ; il est tentant de décrire 4 leur propos une véritable forme circulaire d’épi- 
lepsie sensitive jacksonienne, dont notre premiére malade apparait comme l|’exemple 
typique. Rappelons briévement le déroulement de ses crises : la sensation douloureuse 
débutait par des picotements au niveau du pied gauche, remontait le long du corps, 
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atteignait la langue, puis gagnait alors le cété opposé, descendant progressivement 
jusqu’au pied ; alors la crise se propageait 4 nouveau au membre inférieur primitive- 
ment atteint ; le méme phénoméne se reproduisait de fagon cyclique pendant une 
demi-heure lors de la premiére crise, pendant deux heures, lors de la seconde crise ; 
la crise n’était pas suivie de perte de connaissance, mais d'un assoupissement sans 
déficit postcritique. Cette observation est tout a fait superposable a celle de Pétzl rap- 
portée par Gloming et Hayden : le passage de la sensation anormale d’un cété a l’autre 
du corps s’effectue également au niveau de la langue ; la crise durait 25 minutes. 

Notons que c’est 4 propos de ces crises sensitives bilatérales que peut se poser l’é- 
ventuel diagnostic différentiel de « migraines accompagnées » a forme paresthésique 
et 4 topographie broncho-facio-linguale (Roger). Ici, les paresthésies 4 début générale- 
ment digital gagnent une main, l’avant-bras, puis la commissure labiale et provoquent 
enfin une sensation d’engourdissement de la langue ; il arrive que l’onde paresthé- 
sique diffuse de l’autre cété, mais 4 vitesse beaucoup plus lente que la marche jackso- 
nienne ; rarement, la sensation anormale apparait simultanément au niveau des deux 
mains, et gagne la langue. Nous n’insistons pas sur les éléments associés qui permettant 
un diagnostic habituellement facile, mais parfois plus malaisé, posant le probléme de 
l'épilepsie-migraine, envisagée depuis longtemps par les neurologistes et récemment 
encore étudié, sur le plan clinique et E.E.G., par Riser et Passouant. 

b) les formes alternantes d’épilepsie bravais-jacksonienne concernent des malades 
présentant des crises motrices ou sensitives tantét droites, tantét gauches, soit d’un 
cété puis de l’autre, soit en alternance. Nous en avons retrouvé deux cas seulement 
dans une série de 140 observations d’épilepsie bravais-jacksonienne, mais il est vrai- 
semblable que leur fréquence est plus grande ; de telles crises alternantes paraissent 
souvent associées aux crises bilatérales du groupe précédent : c’est le cas de nos ma- 
lades 3 et 4 et de l’observation 3 de Gloning et Hayden. 

Toujours il s’agit de crises bravais-jacksoniennes d’expression habituelle localisées 
a un membre ou se propageant a l’hémicorps suivant une marche jacksonienne 
typique ; chez nos trois malades, les crises étaient purement motrices, mais dans 
celui de Gloning il s’agissait de manifestations sensitives. 

Suivant les cas, l’alternance se déroule pendant des semaines ou des années. 


2° Discussion nosologique. 


Nos observations concernent-elles bien des crises bravais-jacksoniennes prenant 
simplement, vis-a-vis de leur définition historique, la liberté de s’adjoindre les formes 
sensitives ? 

A cette question, capitale sur le plan nosologique, il nous parait possible de ré- 
pondre affirmativement car notre sélection n’a retenu en définitive que des malades 
dont une ou plusieurs crises ont été observées par l'un de nous. 

De plus, toutes nos observations répondent aux critéres suivants : durée de quelques 
secondes 4 une minute pour les crises motrices, plus prolongée, nous l’avons vu, pour 
les crises sensitives de notre premiére malade ; sémiologie faite de paresthésies doulou- 
reuses pour celle-ci, de clonies pour les autres ; respect intégral de la conscience pen- 
dant toute la durée de la crise sensitivo-motrice ; hémiparésie intercritique du cété 
par lequel débutaient les manifestations chez deux de nos malades. 

La marche jacksonienne est évidente pour les manifestations sensitives ; quant aux 
secousses cloniques, il faut reconnaitre que leur extension ne se fait pas toujours « en 
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tache d’huile » de l’extrémité du membre 4 sa racine : la propagation s’effectue plutét 
par sauts de l’hémiface (envahi dans son ensemble) a la main (et a l’avant-bras), puis 
au pied (et au membre inférieur). 

Mais on sait que cette progression par « sauts », en accord avec la valeur anato- 
mique et fonctionnelle trés différente des représentations corticales de l’aire motrice 
ou sensitive, est d’observation relativement fréquente dans 1’épilepsie bravais-jack- 
sonienne la plus authentique ; décrite par nombre d’auteurs et retrouvée a plusieurs 
reprises dans les observations de la thése de Bourrat. 

En somme, la crise bilatérale ne différe d’une crise bravais-jacksonienne banale 
que par le saut inattendu des clonies ou des paresthésies d'un cété a l’autre du corps 
(forme « en baionnette ») ; ailleurs, l’envahissement controlatéral se fait sur le mode 
continu d’un mouvement tournant ou d’un véritable mouvement circulaire. 

Si bien qu’en définitive la marche jacksonienne est altérée dans sa topographie 
seulement, mais non dans son déroulement chronologique : la bilatéralisation reste une 
simple addition de manifestations unilatérales. 

Ne doit-on pas rappeler 4 ce propos les autres « bizarreries » dont, occasionnelle- 
ment, peut témoigner la crise bravais-jacksonienne la plus typique : crise inaugurée 
par des manifestations sensitives au niveau du pouce, et se déroulant ensuite sur un 
mode purement moteur, au niveau du pouce d’abord, puis dans l’hémicorps corres- 
pondant (Penfield) ; inversement, crise motrice se terminant par une marche sensi- 
tive (Hallen) ; et Chavany a bien souligné la complexité du trajet de certaines épi- 
lepsies sensitives 4 marche jacksonienne caractéristique (l’auteur soulevant l’hypo- 
thése d’une double représentation sensitive, anatomique et fonctionnelle, au niveau 


de P.A.). 
3° Données étiologiques. 


Dans tous nos cas — comme logiquement on pouvait le prévoir — les crises bila- 
térales étaient dues a des néoformations intracraniennes ; il en était de méme dans 
ceux de Gloning et Hayden. II s’agit en régle générale, de tumeurs a évolution lente : 
méningiome principalement (obs. 3 et 4; obs. 1 de Pétzl) ; ou encore astrocytome ou 
oligodendrogliome ; métastase (obs. 2) ; abcés ou sclérose tubéreuse de Bourneville 
a forme pseudo-tumorale (obs. 4). Presque toujours, il s’agit d’une lésion unilatérale 
et bien limitée dont l’exérése chirurgicale a pu étre entreprise de fagon trés satisfai- 
sante (avec de grosses réserves bien entendu pour notre malade, porteur d’une sclérose 
de Bourneville). 

Mais leur caractére commun essentiel, 14 encore attendu, reste leur topographie 
médiane et juxta-médiane, qu'il s’agisse de tumeurs 4 développement parasagittal 
ou interhémisphérique, de lésions de la convexité rolandique haute. Gloning et Hay- 
den ont observé dans trois de leurs observations, une atteinte du corps calleux ; nous 
n’avons pu mettre en évidence dans nos cas l’envahissement de cette formation et, 
dans une seule de nos observations (3), un prolongement tumoral s’enfongait jusqu’au 
voisinage de la corne frontale du ventricule. 

Au contraire, dans le groupe des épilepsies alternantes, |'étiologie tumorale ne parait 
plus seule en cause ; on la retrouve évidemment chez les malades associant crises 
bilatérales et crises alternantes (méningiome de la faux de l’obs. 5). Dans notre cas 6 
il existait un foyer temporal séquellaire d’un hématome intracérébral traumatique 
chez un sujet ayant présenté antérieurement une épilepsie sous-corticale apparem- 
ment guérie depuis des années. Dans cet ordre d’idées, il reste trés probable que nombre 
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d’atteintes cérébrales globales, dégénératives, artériopathiques ou métaboliques soient 
susceptibles de comporter de telles manifestations alternantes d’épilepsie bravais- 
jacksoniennes au gré des lésions bilatérales ou diffuses. 


4° Corrélations électrocliniques. 


— Dans deux cas (obs. 3 et 4), la crise spontanée se traduit par des anomalies au 
niveau du vertex : ondes delta paroxystiques chez un malade et décharge de pointes 
chez l'autre. 

— Dans l'observation n° 3 les anomalies toujours trés proches de la ligne médiane, 
prédominent nettement du cété correspondant au cété initialement atteint par les 
clonies. Dans le cas 2 il existe un foyer irritatif du cété correspondant aux crises uni- 
latérales habituellement présentées par ce malade. Dans notre observation d’épi- 
lepsie circulaire (obs. 1), malgré une stimulation chimique importante (3 mg/kg de 
mégimide), aucune anomalie électrique ne peut étre mise en évidence. 

— Ainsi donc, le plus souvent, les anomalies irritatives intéressent la région d’ot 
partent les crises les plus fréquentes. 


La constatation du passage de la décharge épileptogéne d’un hémisphére a l'autre 
demeure tout a fait exceptionnelle. Dans les deux crises 4 propagation bilatérale, que 
nous avons pu enregistrer, la décharge reste localisée, mais celle-ci intéresse la région 
parasagittale (fig. 1). Par contre, dans les tracés publiés par Erickson (fig. 2), des ano- 
malies apparaissent successivement dans les deux hémisphéres, lors du passage des 
manifestations cliniques d’un cété a l'autre. 


5° Interprétation physiopathologique. 


Pour le clinicien, l’explication du mécanisme de ces crises bilatérales, voire méme 
alternantes, ne parait poser guére de problémes ; il peut lui sembler vain de discuter 
une pathogénie compliquée, 1a ot les données étiologiques semblent apporter une solu- 
tion de bon sens, anatomique simplement, en raison du caractére médian ou para- 
médian des lésions responsables. 

En réalité, envisagée de fagon moins approximative, la bilatéralisation des crises 
semble conditionnée par la mise en jeu de plusieurs facteurs associés ou séparés, sui- 
vant les cas ; seront ainsi discutées trois hypothéses : bilatéralité du foyer épilepto- 
s°ne ; propagation de la décharge épileptique a une aire secondaire, motrice ou sensi- 
tive, a représentation ipsilatérales ; enfin, duplication des anomalies électriques par 
le corps calleux. 


A) L’existence de deux foyers épileptogénes rolandiques, situés symétriquement l'un 
et l'autre sur chaque hémisphére et dépendant, soit d'une extension latente des lésions 
anatomiques a l'autre (échappant aux investigations complémentaires et a l’ex- 
ploration chirurgicale), soit d’une localisation lésionnelle médiane, peut étre légiti- 
mement incriminée dans certaines observations. En particulier, elle explique vraisem- 
blablement les crises alternantes. 

De méme, si l’on concoit bien qu'une lésion interhémisphérique puisse créer un 
double foyer irritatif, nous n’en avons pas toujours la preuve E.E.G. ; des électrodes, 
chroniquement implantées ou une corticographie peropératoire, permettraient peut- 
étre de les confirmer. 
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Fic. 1. — Obs. 3. Enregistrement d’une crise spontanée. La fléche indique le moment du passage 
des clonies du membre inférieur gauche au membre supérieur droit. Les pointes qui intéressent la 
seule région parasagittale durent 80 secondes et demeurent localisées malgré l’extension des clo- 
nies d’un hémicorps & l'autre. 


Fic. 2. — Empruntée a Erickson, publiée dans le livre d’Ajmone-Marsan et Ralston. Le tracé 
montre le passage de la décharge épileptique d’un hémisphére a l’autre, en méme temps que l'on 
assiste A l’extension des manifestations cloniques du cété droit au cété gauche. 
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Au surplus, cette hypothése ne semble pouvoir s’appliquer de fagon satisfaisante 
aux crises bilatérales proprement dites, crises circulaires ou crises en « baionnette » 
(d’autant que celles-ci sont justement en relation, dans nos cas I et 2, avec une lésion 
unilatérale localisée et 4 relative distance de la ligne médiane). La succession, au cours 
d'une seule et méme crise, de mouvements passant brusquement d’un cété a l'autre, 
comme par accident, reste difficilement explicable par l’activation successive de deux 
foyers irritatifs autonomes. 


B) La mise en jeu d'une aire secondaire a représentation ipsilatérale peut étre ensuite 
envisagée. 

L’aire sensitive secondaire, décrite par Woolsey chez l’anthropoide et par Penfield 
chez l'homme, est située au niveau du bord supérieur de la scissure de Sylvius et sur 
son versant insulaire ; elle posséde une représentation ipsilatérale. 

L’intervention de cette aire sensitive secondaire est envisagée par Gloning dans la 
genése des crises sensitives circulaires ; on sait que la représentation faciale de cette 
aire secondaire est trés proche de la représentation faciale de la pariétale ascendante ; 
cette proximité expliquerait le passage au niveau de la face de la crise sensitive d’un 
hémicorps a l'autre ; mais il n’existe aucune preuve E.E.G., ni corticographique d’un 
tel envahissement au cours d'une crise bilatérale ; on peut également difficilement 
admettre que la vitesse de propagation de la crise sensitive soit la méme sur l’aire so- 
mato-sensitive primaire et l’aire sensitive secondaire de dimensions plus restreintes. 

L’envahissement de la deuxiéme aire motrice a représentation ipsilatérale au cours 
des crises bravais-jacksoniennes bilatérales motrices ne peut étre retenu : Paillas a 
en effet insisté récemment sur les crises motrices survenant du cété de la lésion ; il 
admettait comme vraisemblable le point de départ de la crise, au niveau de l'aire VI, 
mais, dans tous les cas, il s’agissait de crises toniques ou de mouvements plus com- 
plexes, trés éloignés de la crise bravais-jacksonienne classique. 


C) La propagation de décharges épileptiques a l'hémisphére opposé par le corps cal- 
leux parait l’explication la plus plausible des crises bravais-jacksoniennes bilatérales : 
la plupart des lésions ayant provoqué des crises bilatérales sont en effet des tumeurs 
hautes parasagittales ou interhémisphériques, atteignant le corps calleux dans trois 
cas de Gloning ; dans un cas rapporté par Lund il s’agissait d’un gliome du corps cal- 
leux : la crise débutait par des clonies des deux membres inférieurs, et gagnait ensemble 
le tronc, puis les deux membres supérieurs, la crise se terminant parfois par une perte 
de connaissance. 

Nous ignorons le mécanisme exact par lequel, a la suite d’une décharge épileptogéne 
corticale, la marche jacksonienne envahit ainsi par un trajet aberrant le cOté opposé 
et le réle de la lésion proprement calleuse dans une telle propagation. 

Les travaux expérimentaux d’Erickson, des Kopeloff et de Frank Morrell montrent 
le réle du corps calleux dans la constitution du foyer en miroir qui n'est au début 
qu'un simple potentiel évoqué, comme le prouve l'étude oscillographique de la latence 
entre les deux décharges. 

Ce foyer secondaire devient ensuite indépendant du foyer primaire entre une et 
huit semaines, selon qu'il s'agit du lapin ou du chat. 

La section du corps calleux au début supprime le foyer en miroir. Ultérieurement, 
cette intervention n’empéche pas la constitution d’un foyer secondaire car un bom- 
bardement neuronique persistant peut créer des altérations cellulaires permanentes 
par un mécanisme cortico-sous-cortico-cortical. 
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La propagation controlatérale d’une crise de type bravais-jacksonien peut donc 
s’expliquer par l’intermédiaire du corps calleux, d’autant plus que la lésion anato- 
mique responsable des manifestations critiques peut s’étendre a cette région. 


Conclusion 


En somme, les crises bilatérales, motrices ou sensitives, qu'une sémiologie précise 
permet d’intégrer au cadre assez strict de l’épilepsie bravais-jacksonienne, groupent 
deux variétés cliniques : tantét crises alternant a droite et 4 gauche chez le méme 
malade (« épilepsie bravais-jacksonienne bilatérale »), tant6t crises ot la bilatéralisa- 
tion s’effectue au cours méme de l’accés («crises bilatérales d’emblée »), la propagation 
a l’hémicorps opposé se faisant sur un mode « en baionnette » ou revétant le type d’un 
mouvement tournant ou véritablement « circulaire ». 

Ces crises bilatérales, cloniques ou paresthésiques, ressortissent toujours a une étio- 
logie tumorale ; dans la plupart des cas, il s’agit d’une tumeur localisée médiane ou 
paramédiane, bénigne ou a évolution lente, que l'exploration chirurgicale et les exa- 
mens complémentaires (a défaut de vérification anatomique) affirment unilatérale. 
L’étiologie des formes alternantes est moins précise, mais souvent voisine de la précé- 
dente dans sa nature (tumorale) et par son siége (médian). 

L’interprétation physiopathologique de telles crises 4 propagation aberrante reste 
malaisée, permettant de discuter l’intervention de foyers bilatéraux, la propagation 
épileptique a une aire motrice ou sensitive secondaire, la duplication enfin de la dé- 
charge par le corps calleux. 

Ces faits d’exception n’enfreignent qu’en apparence la régle fondamentale de 'uni- 
latéralité stricte de la marche jacksonienne, déformée dans sa topographie seule- 
ment, mais non dans son déroulement chronologique. 
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Etude anatomique d’un cas d’arthrogrypose multiple 
congénitale et familiale 


par 


Edith BARGETON *, Cl. NEZELOF, Ph. GURAN et J.-C. JOB 


L’arthrogrypose multiple congénitale (A.M.C.) se définit par l’existence de raideurs 
articulaires multiples et presque toujours bilatérales, manifestes dés la naissance 
et non progressives. Elle apparait le plus souvent comme une malformation spora- 
dique, beaucoup plus rarement comme une maladie familiale. Son début se situe 
probablement avant le 4° mois de la vie feetale. 

Nous ne détaillerons pas ici ses différents caractéres, qui ont fait l’objet de descrip- 
tions récentes (R. Joseph, D. Pellerin et J. C. Job ; A. Grossiord et coll.) 

Des lésions du systéme nerveux central peuvent étre a l’origine de cette affection. 
Mais les observations comportant une étude neuropathologique sont encore rares. 

Elles se groupaient jusqu’ici grossiérement en deux catégories : 


— Les unes, comportant des altérations manifestes des neurones moteurs des 
cornes antérieures de la moelle (associées ou non a des lésions cordonales), avec une 
atteinte des racines motrices et des muscles qui leur est probablement secondaire, 
tout comme dans la maladie de Werdnig-Hoffmann. 

— Les autres, au contraire, ne comportent pas de lésions du systéme nerveux ; 
les lésions musculaires paraissent alors primitives, comme dans les myopathies congé- 
nitales. 


L’observation que nous rapportons parait n’appartenir 4 aucune de ces deux caté- 
gories. En effet, sa particularité anatomique est l’existence de plaques de proliféra- 
tion conjonctives dans les racines antérieures de la moelle, non décrites jusqu’a pré- 
sent dans l’arthrogrypose. En outre, elle a pour particularité clinique son caractére 
familial : les deux enfants de la fratrie sont atteints et les parents sont consanguins. 


* Attachée de recherches A l’I.N.H. 
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Antécédents et histoire de la maladie 


Le pére et la mére sont en effet cousins germains, leurs méres étant sceurs. 

Aucune tare particuliére, aucune morti-natalité ne sont décelées sur trois générations, aussi bien 
chez leurs ascendants communs que chez leurs collatéraux. Signalons toutefois plusieurs cas de dia- 
béte dans la lignée paternelle de la mére. Patrick, le premier enfant, nait le 11 juillet 1956. Son déve- 
loppement psycho-moteur est parfaitement satisfaisant. C’est actuellement un enfant normal. 

La deuxiéme grossesse est plus pénible que la premiére, il survient vers la 4 semaine un épisode 
infectieux d’allure banale, pour lequel cependant de fortes doses d’antibiotiques sont utilisées. Le 


Fic. 1. — Renflement cervical. Coloration de Nissl. Raréfaction des cellules motrices des cornes 
antérieures. 


foetus bouge beaucoup et constamment, mais, pour reprendre les propres termes de la mére, « pas 
comme avait bougé le premier enfant ; il ne donne pas de coups de pied ou de coups de poing et se 
remue en bloc ». Cette différence de mouvements a suffisamment retenu l’attention pour étre signalée 
4 plusieurs reprises avant la naissance. 

L’accouchement se produit le 22 septembre 1957 d’un enfant mort-né, de sexe masculin et présen- 
tant l’aspect habituel de l’arthrogrypose multiple congénitale : deux mains botes cubito-palmaires, 
coudes soudés en demi-flexion, avant-bras en pronation forcée. Les hanches sont figées en demi-flexion 
les téguments des genoux ne présentent aucune ride, aucune saillie habituelle, les deux membres infé- 
rieurs sont en effet en extension totale. I] existe des pieds varus équins bilatéraux. Toutes ces articu- 
lations sont presque complétement bloquées et les tentatives de mobilisation provoquent des frac- 
tures. 

L’autopsie de cet enfant n’a pu étre pratiquée. 

La troisiéme grossesse n'est traversée par aucune maladie intercurrente. Une vaccination antipolio- 
myélitique est pratiquée au 4° mois. Le foetus a les mémes déplacements in utero que le précédent, 
ce qui laisse & sa mére la certitude de porter un enfant atteint de la méme affection. 
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Au cours des trois grossesses il a été fait des examens sérologiques qui ont montré l’absence de 
stigmates syphilitiques et l’absence d’incompatibilité rhésus. 

La naissance se produit par un siége complet. L’enfant est de sexe masculin et meurt asphyxique 
au bout de 3 /4 d’heure, donnant |’impression d’avoir un blocage thoracique. 

Il est porteur de multiples déformations : main droite bote, coudes figés en demi-extension. Les 
hanches sont, elles, bloquées en flexion de méme que les genoux. Les pieds sont bots : varus équin a 
droite et varus talus & gauche, avec au-dessus de la cheville un sillon circulaire trés marqué. 

De toutes les articulations, seule celle du poignet gauche parait libre. 

Dans ce cas, également, la moindre 
tentative de mobilisation post mortem 
des hanches détermine des fractures. 

Grace a la collaboration du Dt Le- 
vesque (1), l’'autopsie de cet enfant est 
pratiquée. 


L’'examen anatomique du systéme 
nerveux ne révéle pas d’anomalie ma- 
croscopique notable, & part une remar- 
quable gracilité des racines spinales 
antérieures qui contraste avec le cali- 
bre normal des racines postérieures 
et celles des nerfs craniens. 


L’examen histologique. Au niveau de 
la moelle il existe un certain degré de 
raréfaction des neurones moteurs de la 
corne antérieure. Cette raréfaction est 
surtout marquée au niveau de la moelle 
cervicale basse (fig. 1). Beaucoup de 
neurones ont un aspect rétracté atro- 
phique. Il existe quelques aspects 
typiques de dégénérescence rétrograde 
avec chromatolyse et refoulement du 
noyau. Toutefois un assez grand nom- 
bre de neurones ont un aspect tout a 
fait normal, surtout au niveau des 
groupes antéro-interne et antéro-ex- 
terne se renflements cervical et lom- 
baires. La raréfaction neuronale porte 
ici essentiellement sur le groupe cen- 
tral. Les cornes postérieures, latérales, 
ainsi que la colonne de Clarke sont 
entiérement normales. Malgré les alté- 
rations notables des cornes antérieures, 
il n’existe pas de prolifération gliale. 
Une certaine gliose n'est a signaler 
qu'au niveau du trajet intramédullaire 


des racines antérieures. Les cordons Fic. 2. — Moelle. Technique de Loyez. Gracilité et 
blancs médullaires sont intacts, seul démyélinisation des racines antérieures. Racines pos- 
le faisceau pyramidal direct et croisé térieures normales. 


est dépourvu de myéline, mais ce fait 
est habituel 4 cet Age de la vie. 

Les racines postérieures sont bien myélinisées et riches en cylindraxes ; par contre, les racines anté- 
rieures sont trés réduites de volume et extrémement pauvres en gaines myéliniques (fig. 2). Sur des 
coupes transversales, colorées a l’hématéine-éosine, les racines antérieures semblent avoir perdu leur 
structure tubulaire. Elles sont envahies par des plaques grossiérement fibrillaires, occupant l’empla- 
cement de plusieurs tubes nerveux disparus (fig. 3 4). 


(1) Les auteurs expriment leurs remerciements au Dr Levesque, de Versailles, accoucheur de 
l'enfant, dont la collaboration a permis de procéder a la vérification anatomique. 
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Les fibres A disposition plus ou moins étoilée constituant les plaques se colorent en bleu intense 
par le trichrome de Masson et en vert par le vert lumiére, comme les fibres collagénes. Les imprégna- 
tions argentiques — technique de Perdreau et de Wilder — ne révélent pas de fibres de réticuline 
a l’intérieur des plaques. 

Certains fascicules nerveux de la racine antérieure ne sont pas remplacés par des amas fibrillaires 
mais par des masses & structure homogéne et d’aspect hyalin se colorant en bleu pale au trichrome de 
Masson et légérement éosinophiles. Les colorations au rouge Congo, au cristal violet, au mucicarmin 
et au P.A.S. se révélent négatives. Les plaques 4 structures soit fibrillaire, soit homogéne, ne repré- 


sentent donc ni des aspects de dégénérescence mucoide, ni des dépéts d’amyloide, mais selon toute 
vraisemblance, des zones de prolifération collagéne et de dégénérescence hyaline. 

Sur des coupes longitudinales des racines spinales antérieures, les formations étoilées apparaissent 
trés nettement. Leur disposition en plaques disséminées, chevauchant en plusieurs tubes nerveux, 
n'est nullement systématisée (fig. 4). Les cylindraxes et leurs gaines sont interrompus brutalement 
par ces amas de prolifération collagéne. 

La structure fibrillaire des plaques est aussi nettement visible ici que sur coupe transversale, mais 
une disposition en couronne des noyaux 4a la périphérie de la plaque devient plus apparente. 

Il n’a pas été possible de pratiquer des techniques 4 congélation sur les racines antérieures étant 
donnée leur extréme gracilité. 

Le systéme nerveux sympathique et les nerfs périphériques n'ont pu étre examinés faute de prélé- 
vement. Les nerfs visibles a l’intérieur des fragments musculaires et cutanés prélevés ne montraient 
pas d’anomalie notable. 


Wau’ 
Fic. 3 a. 
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Fic. 3. — a et 6. Racine antérieure : coloration trichromique de Masson. 
a) Lésions de la racine antérieure de l’A.M.C. Prolifération collagéne a l’intérieur de racine avec dis- 
parition de toute structure tubulaire. 
b) Racine antérieure d’amyotrophie spinale infantile de Werdnig-Hoffman : l’armature endonévrique 
tubulaire de la racine est conservée. 


Fic. 4. — Coupe longitudinale d’une racine antérieure. Hématéine-éosine. Plaques de prolifération 
collagéne a l’intérieur de la racine. Noyaux refoulés 4 la périphérie des plaques. 
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Il est & noter qu’en dehors des lésions des cornes antérieures, aucune autre anomalie ni macrosco- 
pique, ni microscopique, n’a pu étre constatée au niveau du systéme nerveux central, et qu’en parti- 
culier les noyaux moteurs des paires craniennes étaient normaux. Aucune malformation du systéme 
nerveux ni aucun trouble de la maturation n'a pu étre mise en évidence. : 

Les muscles de coloration blanchatre révélent a l’examen histologique une atrophie globale consi- 
dérable de toutes les fibres musculaires, qui, malgré leur intense atrophie, gardent une striation assez 
bien conservée. Au milieu des vastes plages atrophiées, il existe quelques fibres isolées de taille beau- 
coup plus volumineuse que les autres. Ce n’est qu’a de rares endroits que l’atrophie se rapproche du 
type spinal caractéristique en ilots. 

Il n'y a pas de prolifération nette des noyaux du sarcolemme ni de noyaux a I'intérieur des fibres 
musculaires, et aucune réaction macrophagique n'est a signaler. 

Des phénoménes inflammatoires de nature lymphoplasmocytaire, 4 disposition essentiellement 


Fic. 5. — Muscle. Hématoxyline de Mallory. Atrophie globale de toutes les fibres musculaires. 
Phénoménes inflammatoires interfasciculaires. 


périvasculaire, parsément le conjonctif interfasciculaire du muscle (fig. 5) qui, par ailleurs, est légé- 
rement proliféré. De plus, il existe un certain degré de dégénérescence graisseuse. 

Le prélévement articulaire met en évidence une ankylose assurée par un tissu conjonctif relative- 
ment lache mais d’aspect normal, entourant les deux surfaces articulaires. Cette ankylose ne s’ac- 
compagne d’aucune lésion des surfaces articulaires. 

La peau recouvrant l’articulation bloquée, qui a pu étre prélevée, montre une hyperkératose et 
surtout une atrophie considérable du derme. Cette atrophie s’accompagne d’une prolifération des 
fibres collagénes et de phénoménes inflammatoires trés importants, 4 caractére lymphoplasmocy- 
taire, a disposition périvasculaire. Les glandes et les follicules pileux ne montrent pas d’altération. 
L’atrophie du derme aboutit & une énorme dégénérescence graisseuse (fig. 6). Un certain degré de 
cytostéatonécrose est a noter. 

Aucune altération histologique n’est a signaler au niveau des viscéres. 


En résumé, altérations massives & caractére non systématisé, des racines motrices spinales. Raré- 
faction des neurones des cornes antérieures. Atrophie musculaire et cutanée avec présence de phéno- 
ménes inflammatoires. 
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Fic. 6. — Peau. Hématéine-éosine. Hyperkératose, atrophie du derme, dégénérescence graisseuse. 


Phénoménes inflammatoires périvasculaires. 


Discussion 


I] existe jusqu’a présent dans la littérature 16 observations d’A.M.C. comportant 
une étude anatomique du systéme nerveux et de la moelle en particulier. 

Dans quatre cas, ceux de Ulrich (1930), de Brandt (1950), de Banker Betty et Adams 
(1957) et celui de Basch cité par Uhlig (1957), aucun lésion des centres nerveux n’a pu 
étre relevée. Les lésions musculaires dégénératives de type dystrophique permettent de 
penser que ces observations se rattachent au groupe des myopathies, prenant leur 
origine au cours de la vie feetale. 

Dans les 11 autres publications (Price, 1933 ; Scarzella, 1933 ; Brandt, 1947 ; 
Adams, 1653, deux cas ; Cordova, 1954 ; Kanof, 1956; Coutel, 1956 ; Fowler, 1959 ; 
Bianco et Luccini, 1956) des altérations importantes ont été signalées dans les cornes 
antérieures de la moelle, sous forme de raréfaction et d’atrophie des neurones moteurs, 
de nature dégénérative dans la plupart des cas. 


| 
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Toutefois, dans la deuxiéme observation de Cordova, les altérations neuronales 
semblent de type aigu et leur description est trop sommaire pour qu’une conclusion 
puisse étre tirée a la lecture de la publication. L’observation de Price présente des 
lésions diffuses, intéressant aussi bien les cornes antérieures que les cornes posté- 
rieures ; de plus, l’existence de séquelles inflammatoires ne permet pas de ranger cette 
observation parmi les maladies dégénératives telles que l'amyotrophie spinale infan- 
tile. 

Le cas de Kanof comporte, outre l’atteinte des cornes antérieures, une absence de 
myélinisation du faisceau pyramidal chez une enfant Aagée de deux ans, ce qui fait 
évoquer par l’auteur la possibilité d’une sclérose latérale amyotrophique infantile. 

L’observation de Fowler se complique de micropolygyrie et d’une hypoplasie des 
voies corticospinales, cette hypoplasie se retrouve dans le troisiéme cas de Frisch- 
kneecht, Bianchi et Pilleri (1960) associée 4 une absence de myélinisation des autres 
faisceaux des cordons latéraux. Mais ici les cornes antérieures de la moelle s’avérent 
normales ; par contre, il existe des altérations des cornes postérieures et de la colonne 
de Clarke. 

Un retard de myélinisation et des malformations cérébelleuses sont signalés par 
Seitelberger mais il n’est pas fait mention dans cette observation de l'état de la moelle. 

Sur les onze études anatomiques comportant des altérations des neurones moteurs, 
au demeurant bien peu homogénes, les racines n'ont été examinées que cing fois (Price, 
Scarzella, Adams, Cordova et Kanof) et les nerfs périphériques trois fois (Fowler, 
Kanof, Gilmour). Les seules lésions notées sont des dégénérescences axonales et myéli- 
niques des racines antérieures et des nerfs, lésions qui peuvent étre considérées comme 
la conséquence de l’atteinte des neurones moteurs. Seul, Fowler signale une prolifé- 
ration du collagéne périneural dans le nerf sciatique. Une prolifération collagéne 
a l’intérieur méme des racines n'est relevée dans aucune des observations citées. 

Quelle est la nature des iésions radiculaires isolées dans notre observation et com- 
ment peut-on les interpréter a la lumiére des faits rapportés dans la littérature ? 

Plusieurs arguments plaident en faveur du caractére primitif et autonome des pro- 
liférations collagénes radiculaires 

a) Le disposition des plaques a l’intérieur des racines antérieures, situées a cheval 
sur plusieurs tubes nerveux, sans aucun caractére de systématisation ; 

b) La discordance entre la destruction massive des gaines nerveuses au niveau de 
la racine et la relative abondance des neurones moteurs d’aspect normal dans les 
cornes antérieures. 


c) La comparaison des lésions radiculaires de notre observation avec les lésions des 
racines antérieures d’enfants atteints d’amyotrophie spinale congénitale d’évolution 
prolongée. En effet, dans cette derniére affection (comme dans toute dégénérescence 
wallérienne) par suite de l’atteinte des neurones moteurs les éléments nerveux de la 
racine (cylindraxes, gaines de myéline et de Schwann) disparaissent, seule l’armature 
conjonctive endonévrique persiste intacte. La racine se présente donc sous forme 
d'un réseau en nid d’abeilles 4 alvéoles vides, la paroi de chaque alvéole étant formée 
par une gaine endonévrique (fig. 3 b). La dégénérescence garde donc ici un caractére 
purement systématisé, elle suit le trajet des tubes nerveux et ne s’'accompagne jamais 
de prolifération conjonctive aboutissant a un effacement structural complet de ceux-ci, 
comme dans notre observation. 


d) Les altérations radiculaires décrites dans les observations d’A.M.C. de la litté- 
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rature sont de méme nature que celles de l'amyotrophie spinale infantile, c’est-a-dire 
probablement secondaires aux lésions des cornes antérieures. 

Une atteinte des neurones moteurs n’entraine donc pas des aspects anatomo-patho- 
logiques comparables 4 ceux que nous avons observés. 


I] est donc permis de penser que les altérations des racines antérieures de notre cas 
ne sont pas de nature secondaire, mais au contraire sont la lésion primitive. 

Dans cette perspective, les altérations des neurones moteurs pourraient étre envi- 
sagées comme déterminées par un processus de dégénérescence rétrograde. Quelques 
rares aspects de ce type de dégénérescence, mais non spécifiques, et le nombre relati- 
vement important des neurones moteurs normaux dans la corne antérieure comparé 
a l’atteinte profonde des racines, apportent quelques arguments en faveur de cette 
facon de voir. 

Toutefois, il est impossible d’exclure avec certitude l’hypothése selon laquelle les 
lésions prolifératives de nature collagéne ne représentent qu'une modalité réactionnelle 
particuliére des racines foetales encore peu ou pas myélinisées a la dégénérescence des 
neurones moteurs. L’absence de ce type lésionnel dans les autres cas d’A.M.C. con- 
nus (mais les racines antérieures n'ont été examinées que trés rarement jusqu’a pré- 
sent) semble exclure cette hypothése ; mais il est possible que la date de début de 
l'affection im utero puisse ici jouer un role. 

Les altérations musculaires dans notre observation correspondent 4 celles décrites 
généralement au cours de 1’A.M.C., mis a part les cas ou les lésions musculaires évo- 
quaient une dystrophie musculaire progressive. I] s’agit d’une atrophie neurogéne 
qui revét plus le type neural que le type spinal pur en ilots si caractéristique dans la 
plupart des cas d’amyotrophie spinale infantile de Werdnig-Hoffmann. 

La présence de phénoménes inflammatoires lymphoplasmocytaires dans le con- 
jenctif interfasciculaire des muscles n’a été signalée que deux fois, par Cordova et 
Mastella et coll. Ces derniers signalent auprés de phénoménes inflammatoires, la pré- 
sence de nombreuses concrétions calcaires, également notées par Caussade. Quoi qu'il 
en soit, des infiltrats inflammatoires discrets, tels qu’il en existe dans notre cas, peu- 
vent étre exceptionnellement rencontrés dans les atrophies d'origine neurogéne. 

Des biopsies cutanées semblent n’avoir été pratiquées que deux fois dans 1’A.M.C., 
malgré la constatation clinique courante d’un épaississement et d’un manque de sou- 
plesse de la peau, ou au contraire d’un amincissement de l’hypoderme au niveau des 
membres atteints. Lowenthal a constaté le premier une sclérose marquée du derme 
avec des infiltrations périvasculaires dans la couche dermique. Mastella et Sacconani 
dans un cas d’A.M.G. accompagné d’une induration cutanée généralisée notent une 
hypertrophie de type collagéne du derme avec des infiltrations cedémateuses intersti- 
tielles 4 ce niveau, et un certain degré d’hyperkératose. 

L’examen histologique de la peau dans notre observation se différencie des précé- 
dents par l’extréme atrophie du derme et par l’importance des phénoménes inflam- 
matoires. I] s’en rapproche par l’aspect scléreux du derme et par la présence d'une 
hyperkératose. 

L’interprétation de ces importantes altérations cutanées est trés malaisée. S’agit-il 
d'une atrophie secondaire a l’atteinte des filets nerveux végétatifs inclus dans les 
racines antérieures ou de lésions portant sur la chaine sympathique ? (Cette derniére 
n’a pu étre examinée faute de prélévement.) Ou peut-on soulever l’hypothése d'une 
atteinte simultanée des racines des muscles et de la peau de nature inconnue, qui 
s'intriquerait avec des altérations secondaires inhérentes a l'atteinte nerveuse. 
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Conclusion 


A la lumiére des examens anatomiques 1’A.M.C. apparait non pas comme une ma- 
ladie mais comme un syndrome a substratum lésionnel multiple. 

Notre observation montre qu’en dehors des formes caractérisées, soit par une atteinte 
élective des cornes antérieures, soit par des lésions autres de la moelle, soit encore par 
des lésions musculaires du type myopathique, il existe une forme radiculaire. 

Une prolifération collagéne en plaques non systématisées a l’intérieur des racines 
antérieures est le principal stigmate anatomique de ces formes radiculaires. Les alté- 
rations médullaires, musculaires et cutanées apparaissent ici comme étant vraisem- 
blablement secondaires, 

Quelle que soit la nature des altérations anatomiques, leur apparition précoce au 
cours de la vie foetale a comme conséquence une atteinte musculaire. La répartition 
inégale de ces altérations musculaires peut étre considérée comme le facteur respon- 
sable des ankyloses articulaires. 
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La structure fine du fuseau neuromusculaire humain 


par 


Jean-Emmanuel GRUNER 


(avec la collaboration technique de Marie-Elisabeth SToOECKEL.) 


L’explication physiologique des réponses du fuseau neuromusculaire aux jeux de la 
musculature est actuellement basée sur l’histologie classique de cet organe. Les tra- 
vaux en microscopie électronique de J. D. Robertson, N. C. Merrillees et B. Katz sur 
la grenouille et le rat en ont déja modifié le schéma. A l'occasion de biopsies muscu- 
laires j’ai pu étudier trois fuseaux humains en coupes fines sériées et préciser ainsi 
divers points de leur structure. 


Ces trois fuseaux furent trouvés, un peu par chance, sur des biopsies du jambier 
antérieur. La main heureuse du chirurgien, Josef Kruczek, la technique de biopsie 
avec prélévement de nombreux et assez grands fragments, systématiquement étu- 
diés au microscope de phase sur coupes semi-fines, puis retaillés pour section des 
zones choisies, ont aidé a leur détection. 

L’étude en séries de cet organe gigantesque 4 l’échelle électronique nécessita des 
coupes trés nombreuses. Les coupes semi-fines prélevées 4 chaque changement de 
couteau et photographies en phase (une centaine pour le dernier cas) ainsi que les 
montages de photographies électroniques a intervalles réguliers ont permis le repérage 
topographique. Les photographies sériées et la comparaison de coupes diversement 
orientées ont été indispensables pour élucider la structure et les rapports de cer- 
taines régions complexes du myotube. 

Les biopsies furent prélevées chez trois malades du P® Thiébaut, une myopathie 
tardive, une maladie de Charcot, une myopathie juvénile. Il m’a fallu attendre 
d’avoir des cas issus de maladies différentes pour distinguer entre structure normale 
et caractéres pathologiques. 


Description 


Je tiendrai pour connue la structure histologique classique et renvoie pour la des- 
cription et la bibliographie, aux études de D. Barker, C. Coers ou S. Cooper, ou pour 
certains détails d’innervation sensorielle aux travaux plus récer+s de D. Barker, 
A. Boyd, B. Katz, J. J. Sweet et E. Eldrad. Je donnerai d’abora une description 
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purement morphologique de la capsule et de l’espace fusal, des fibres musculaires, de 
l'innervation motrice et sensitive, en détaillant plus spécialement deux points parti- 
culiers, les vacuoles intramusculaires et les 4 fibrilles. 


CAPSULE ET ESPACE FUSAL. 


Plus épaisse que chez le rat et chez la grenouille, la capsule a grossiérement la struc- 
ture d'un périnévre : 12 4 15 lamelles cellulaires sont emboitées, séparées par des 
espaces intercellulaires ot précipitent des trousseaux de fibres collagénes orientés 
dans l’axe du fuseau. Les cellules, anastomosées en lamelles concentriques, ont les 
caractéres de fibrocytes fortement étirés. Le noyau crénelé est souvent encoché par 
des invaginations cytoplasmiques riches en grains et en mitochondries. Les fibrocytes 
multinucléés ne sont pas rares. Vésicules et mitochondries sont nombreuses dans le 
cytoplasme, méme réduit a une épaisseur minimale. 

En dehors, doublée par d’épais trousseaux de collagéne, également abondants 
dans les spires externes de l’espace intercellulaire, la capsule se délamine dans le 
périmysium voisin. Capsule et espace fusal ne se continuent pas a plein canal avec 
périnévre et espace endoneural du tronc nerveux fusal, mais les lames s’écartent 
pour laisser pénétrer les nerfs individuellement ou par petits groupes. La méme disso- 
ciation est visible au passage de vaisseaux ou de terminaison de fibres musculaires 
fusales. 

La zone interne de la capsule se délamine sous forme de prolongements d'une 
extréme minceur cloisonnant incomplétement le volumineux espace fusal. Ces pro- 
longements, aisés a suivre sur les montages photographiques, déterminent des cavités 
irréguliéres, d’autant plus analogues 4 des vaisseaux incomplets que le cytoplasme, 
riche en organites, prend un aspect quasi endothélial. Le collagéne précipite avec des 
orientations diverses dans ces espaces ; ses trousseaux, sont denses dans la zone 
externe, dans les régions polaires (ot un endomysium 4 trois ou quatre couches enve- 
loppe de prés des fibres musculaires), dans les méso des vaisseaux et nerfs. Lorsqu’on 
se rapproche de la zone équatoriale on ne voit plus de collagéne ; une substance fon- 
damentale osmiophile apparait entre les prolongements fibrocytaires et schwan- 
niens entremélés. Trés finement striée elle prend la forme de cordons allongés, d'un 
demi u de diamétre et de 10 » de long. Au voisinage du myotube elle devient plus 
dense et forme un matelas épais, irrégulier, doublant les basales des fibres et des 
gaines nerveuses, et pénétrant dans les interstices musculaires. Autour du myotube 
et du sac nucléaire l’endomysium 4 trois ou quatre couches est surchargé par d’épais 
et irréguliers dépéts de cette subtance. 

Les vaisseaux, dans l’espace fusal,. restent A distance des fibres musculaires. Les 
capillaires n’en approchent qu’exceptionnellement. En aucun point je n’ai retrouvé 
l'image, typique dans la musculature extrafusale, de vaisseaux au contact immédiat 
d'une fibre, avec accumulation des mitochondries musculaires. On ne discerne pas de 
vaisseaux lymphatiques intracapsulaires. 

Le tronc nerveux fusal, lorsque extracapsulaire, contient de grosses fibres myéli- 
nisées, au diamé tre inférieur a 12 yu et de petites fibres myélinisées parfois contenues 
dans les mémes gaines schwanniennes que des fibres amyéliniques. Ces fibres amyéli- 
niques, relativement grosses, sont peu nombreuses dans chaque gaine. 
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Fic. 1. Fic. 2. 
AT 


Fic. 1. — Capsule fusale au passage d’un vaisseau. Le trait représente un u comme sur toutes 
les figures. 


Fic. 2.— Terminaison d’un fibre y. Ebauche d’organe sous-neural aux points ou le nerf (dégagé de 
sa gaine visible au milieu) entre en contact avec le muscle doublé de sa basale. Vésicules synap- 
tiques dans l’axone a gauche. 

Fic. 3. — Terminaison d'une fibre y (autre fibre musculaire). 


Fic. 4. — Issue du nerf annulo-spiral de sa gaine myélinique. 


FIBRES MUSCULAIRES. 


Les trois fuseaux examinés étaient de méme type et contenaient approximative- 
ment le méme nombre de fibres : g, 11 et 11. Leur calibre est trés inégal ; il y avait 
en moyenne trois grosses fibres, deux intermédiaires et irréguliéres, et les autres plus 
petites. 


7 
Fic. 3. 
a9 3 Fic. 4. 
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Fic. 5. Fic. 6. 


Fic. 5. — Issue du neurite annulo-spiral de sa gaine schwannienne (@ gauche). Amas mitochondriaux 
dans le renflement initial. ) fibrille dans le sac nucléaire sus-jacent. 


Fic. 6. — Neurite annulo-spiral autour d'une petite fibre. 


Fic. 7. — Sac nucléaire entouré de sa fibre sensorielle. Montage. 
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Dans les deux cas ou j’ai pu étudier la zone polaire de la capsule, trois fibres seules 
en sortaient, par un étroit canal capsulaire. Nombre de petites fibres ont un calibre 
de plus en plus réduit en approchant des lames internes de la capsule. Elles s’insinuent 
entre les prolongements fibrocytaires. Les myofibrilles sont encore décelables lorsque 
le diamétre est de 1,5 4 2 uw. Puis le reliquat des fibres s’accole aux cellules fibro- 
cytaires, sans attache tendineuse. 


Fic. 8. — Terminaison annulo-spirale, détail : rapports intimes musculo-nerveux ; 
vésicules intranerveuses. Corps multivésiculaires dans le muscle sus-jacent. 


Le nombre des fibres n’est pas constant d’une coupe 4 l'autre. Cela tient aux divi- 
sions et aux accolements musculaires. II] s’agit parfois d’accolements momentanés : 
les fibres, comprises dans une méme gaine endomysiale, sont d’abord séparées par 
les basales épaissies ; celles-ci disparaissent et les membranes musculaires s’accolent 
étroitement ; il est alors impossible, sauf par coupes sériées, de distinguer entre 
accolements et divisions musculaires. Ces unions et divisions de fibres se voient essen- 
tiellement dans la région basse du myotube. L’architecture de cette région est com- 
pliquée par la formation de digitations musculaires et de vacuoles, intimement intri- 
quées avec les terminaisons nerveuses. 
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Fic. 9. Fic, 


Fic. 11, Fic. 12. 
Fic. 9. — Digitation musculaire avec granulations sarcoplasmiques au contact d’un neurite. 
Fic. 10. — Corps feuilletés dans un neurite annulo-spiral. 
Fic. 11. — Neurite invaginé dans le sac nucléaire (a droite) ; neurites marginaux (a gauche). 
Fic. 12. — Digitation d’un neurite autour de 3 fibres musculaires 


(noter les ponts de passage a |’extréme droite). 


La structure élémentaires des fibres varie selon les régions : zone polaire, myotube, 
sac nucléaire, les deux derniéres étant plus ou moins distinctes selon les fibres. 

Dans la zone polaire les fibres sont riches en myofibrilles, si serrées parfois qu’in- 
distinctes. Le sarcoplasme est pauvre ; le réticulum mince prend ¢a et 1a l'image de 
triades de Porter et Palade. Les mitochondries, rares et allongées, dépassent parfois 
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la longueur d’un sarcomére. Le noyau est marginal. Dans la partie basse de la zone 
polaire, les amas lipoides ou lipo-pigmentaires sont abondants, surtout dans certaines 
petites fibres auxquelles ils donnent un aspect moucheté. Les vacuoles du myotube 
peuvent remonter jusqu’a cette zone. 

Le myotube prend progressivement ses caractéres distinctifs : moindre densité des 
myofibrilles, localisées 4 la zone marginale ; centralisation nucléaire (les noyaux 
deviennent plus gros, plus ronds et plus nombreux) ; abondance du sarcoplasme. Dans 


Fic, 13. — Digitations musculaires et neurites 4 contacts multiples. 


le sarcoplasme, d’abord visible autour du noyau, puis en larges plages étendues jus- 
qu’au sarcolemme les mitochondries se multiplient, plus rondes et plus claires, le réti- 
culum forme un lacis plus dense et prend par places un type ergastoplasmique, par- 
fois disposé en chevrons ; des grains de nature et de taille variées s’accumulent ; 
l’appareil de Golgi est net. Les ramifications nerveuses, les digitations et cavita- 
tions musculaires caractérisent cette zone de myotube. J’y reviendrai plus loin. 

Le sac nucléaire est nettement individualisé dans un tiers des fibres ; mais la struc- 
ture élémentaire de cette zone est identique sur des petites fibres ot les amas nu- 
cléaires se réduisent a quelques noyaux ; tous les intermédiaires existent entre sac 
nucléaire et disposition en chaine des noyaux. Dans son aspect le plus typique le sac 
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Fic. 14. — Schéma. 
En haut : 1. corps feuilletés dans un neurite ; 2. pénétration axiale de la terminaison annulo-spirale 
d’un sac nucléaire. 
En bas : 1. pénétration d'un neurite dans une cavité du myotube; 2. bouchon neuroschwannien ; 
3. vacuole intramusculaire continuant la cavité (schémas successifs). 


Fic. 15. Fic. 16. 


Fic. 15. — Vacuole colmatée par un bouchon neuroschwannien ; nerf intravacuolaire. 


Fic. 16. — Vacuole sur coupe oblique, 
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nucléaire hypertrophie la fibre. Une vingtaine de gros noyaux, tassés les uns contre : 
les autres et déformés par pression réciproque a la fagon de calculs dans une vésicule, 
apparaissent sur une seule coupe. Leur diamétre atteint ro y». Leur chromatine 


Fic. 17, 18, 19. — Vacuoles sur coupes 
successives. 


Fic. 19. 


est visible 4 leur périphérie, comme s’ils étaient soufflés. Le sarcoplasme est repré- 
senté par de rares mitochondries et tubules. Les myofibrilles persistent dans tous les 
cas, marginales, au contact immédiat de la terminaison annulo-spirale. Les digita- 
tions et cavitations sont plus rares et moins développées que dans le myotube. 

Sur les petites fibres une ébauche de sac nucléaire est reconnue au gonflement et a 


Fic. 17. Fic. 18. 
_- 
. 
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la déformation des noyaux. Le sarcoplasme périnucléaire est ici plus abondant. Dans 
la moitié des petites fibres environ la densité des noyaux reste normale ; la zone équa- 
toriale ne se distingue guére du myotube que par la présence du volumineux neurite 
annulo-spiral. 

Quelques petites fibres musculaires ne montrent pas de zone polaire (ou du moins 
n’en montrent pas dans la moitié examinée du fuseau). Leur calibre, au dela de l’équa- 
teur, devient de plus en plus gréle ; elles se perdent dans la capsule sous l’aspect d'une 
mince fibre ne présentant ni innervation en grappes ni innervation motrice. 


Fic. 20. — ) fibrille, visible sur 2 digitations musculaires sagittalement coupées. Gr. 23.000. 


INNERVATION MOTRICE. 


Les fibres motrices intrafusales perdent leur gaine myélinique trés tét, a la péné- 
tration dans l’espace ou méme avant. Longeant la zone polaire basse en un trajet 
tortueux, elles se terminent d’une facgon particuliére. L’axone se dégage partielle- 
ment et passagérement de sa gaine schwannienne. II entre alors au contact du sarco- 
lemme. En cette zone de contact, peu intime puisque plusieurs centaines d’A° les 
séparent, le sarcolemme doublé d’une basale épaisse forme des crénelures qui indentent 
la fibre musculaire a la fagon d’une ébauche d’organe sous-neural. Le nerf ne déprime 
pas le muscle comme dans les plaques motrices extrafusales. Le muscle est peu modi- 
fié, quelques tubules s’enfoncent obliquement dans le sarcoplasme jusqu’aux myofi- 
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brilles ; les mitochondries restent rares. Dans le nerf, les vésicules synaptiques pe- 
tites et tres nombreuses apparaissent en amas a hauteur des indentations ; les mito- 
chondries sont assez nombreuses, moins cependant que dans une plaque extrafusale 
ow dans une terminaison sensorielle. Dans les zones ot le nerf réintégre sa gaine, les 
modifications musculaires et nerveuses disparaissent. 

Les terminaisons motrices intrafusales que j’ai observées semblaient bien venir de 
fibres gamma d’aprés le diamétre des neurites et des petits nerfs dont ils étaient issus. 
En un cas j'ai vu une plaque de la zone extrafusale des grosses fibres ; elle était de 
méme type mais plus volumineuse, et le nerf, 4 son arrivée, mesurait 6 » de diamétre. 


Fic. 21. — 2 fibrille, trajet juxta-membranaire. 


Je n’insisterai pas sur les particularités de cette plaque car je ne sais si elle était nor- 
male ou pathologique. 


INNERVATION SENSORIELLE. 


Les descriptions classiques distinguent deux types de terminaison : une constante, 
annulo-spirale, autour de la région équatoriale et du sac nucléaire quand il existe ; 
l'autre en grappe, ou en bouquet, autour du myotube des seuls grosses fibres muscu- 
laires. Les premiéres naissent par ramifications de neurites épais de plus de 14 4, 
les autres de fibres myéliniques inférieures 4 12 ». En microscopie électronique cette 
distinction n’est pas absolue ; je décrirai successivement la fibre annulo-spirale 
équatoriale et l’innervation particuliére du myotube. 
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La terminaison annulo-spirale a les 
mémes caractéres généraux quel que 
soit lediamétre de la fibre musculaire 
et qu'un sac nucléaire soit ou non 
individualisé. Le gros neurite myéli- 
nisé dont elle est issue n’a jamais, 
sur mes coupes, un diamétre supé- 
rieur 4 12 w, méme dans son trajet 
extrafusal. Enveloppé d’une_ gaine 
myélinique relativement maigre, il 
est riche en granules, corps multivé- 
siculaires, corpuscules feuilletés, mito- 
chondries 4 parois épaisses et osmio- 
philes ; les neurofilaments y présentent 
des zones de densification irréguliére. 
Le cytoplasme schwannien est abon- 
dant et contient de nombreux orga- 
nites, vésicules et mitochondries ; la 
structure fine en est souvent semblable 
a celle du neurite : on les distingue 
plus aisément par leur topographic 
que par leur aspect. 

La gaine de myéline disparait en 
régle au point ot commence le trajet 
hélicoidal 4 hauteur du myotube, par 
délaminations successives selon le 
mode habituel. 


Fic. 22. — fibrille dans une digitation muscu- 
laire au contact d’un neurite (a la pointe, 
indentation comblée de substance fonda- 
mentale). 


Fic. 23. — La méme 4 fibrille & sa zone d’insertion Z. 
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Entouré de sa gaine schwannienne le neurite longe la fibre recouverte de sa basale. 
Aprés un trajet pouvant atteindre plusieurs tours de spire, le neurite abandonne sa 
gaine et vient, sous la basale, s’accoler directement 4 la membrane musculaire. Au 
point d’issue, il est souvent boursouflé et siége de volumineux amas mitochondriaux. 

Les éléments schwanniens aprés issue du nerf sont diversement orientés. Certains 
forment de fins prolongements enchevétrés aux prolongements fibrocytaires et parti- 
cipent 4 la formation de la gaine matelassée du myotube. D’autres s’accolent aux 
muscles entre les spires nerveuses et s’y incrustent plus ou moins profondément. 

Le neurite, dans son long trajet autour de la fibre, présente de nombreuses tumé- 


Fic. 24. Fic. 25. 


Fic. 24. — 2 fibrilles amarrant des myofibrilles 4 la membrane. 


Fic. 25. — 4 fibrilles entre 2 stries Z. 


factions ot s’accumulent des mitochondries, souvent feuilletées et des vésicules de 
tailles variées (300 4 600 A®°), pas trés nombreuses, ainsi que quelques corps multivé- 
siculaires. Seule la distance minimale entre deux membranes sépare le nerf et le mus- 
cle. Les myofibrilles arrivent presque au contact du nerf ; des corps multivésiculaires 
a diamétre total de 3000 A® et des vésicules de 250 A® sont fréquents dans le sarco- 
plasme marginal. 

Autour des fibres gréles les terminaisons boursouflées deviennent volumineuses. Des 
corpuscules arrondis, a structure concentrique feuilletée, semblables 4 des corps myé- 
liniques, y apparaissent réguliérement. Dans certains neurites ils prennent un volume 
considérable et leurs masses agglomérées, mélées 4 des amas de fines granulations, 
dépassent en volume la fibre musculaire elle-méme. Ces images de dégénérescence sur 
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lesquelles je ne reviendrai pas a la discussion, 
peuvent étre retrouvées dans les terminaisons 
nerveuses sensorielles ou dans les nerfs cardia- 
ques (Cauna et Ross, Porte et Viragh) ; on 
peut les assimiler avec une certaines vraisem- 
blance aux images de dégénérescences cycliques 
des terminaisons nerveuses décrites par Weber. 
Dans certains neurites cependant leur énorme 
volume, leur extension, la coexistence d’aspects 
analogues dans la gaine schwannienne coincident 
mal avec cette théorie. Quelques fibres ne sont 
plus représentées a leur terminaison entre les 
lames internes de la capsule que par des neurites 
ou éléments schwanniens tuméfiés de cette 
sorte ; je n’en comprends pas la nature mais 
signalerai que j'ai vules mémes formations dans 
les organes tendineux. 

Sur les grosses fibres, le muscie forme au 
contact du nerf des digitations qui le recou- 
vrent incomplétement. Dans les digitations, 
pauvresen myofibrilles si elles n’en sont dépour- 
vues, de petites granulations, un peu plus grosses 
qu'un ribosome, s’accumulent au contact du 
nerf. Les digitations entre les spires nerveuses 
s‘unissent en formant des cavités plus ou moins 
comblées de substance fondamentale et plus ou 
moins profondément invaginées. 

Dans les fibres 4 sac nucléaire les neurites 
donnent des ramifications qui pénétrent profon- 
dément dans la fibre musculaire et s’épuisent 
entre les noyaux. 

Aux zones de jonction ou de voisinage entre 
les fibres musculaires, les rapports musculo- 
nerveux sont plus complexes : une méme termi- 
naison passe en pont sur deux ou treis fibres ; 
un méme neurite peut étre en contact intime 
avec deux ou trois fibres qui l’entourent. 


Les terminaisons sur le myotube sont plus com- 
plexes encore. D’une part des branches de la 
fibre annulo-spirale s’étendent a distance sur le 
myotube, avec les mémes caractéres ; d’autre 
part, les digitations musculaires et vacuoles 
musculaires compliquent ces terminaisons, enfin 
de fins rameaux nerveux forment des terminai- 
sons sensorielles spéciales, intriquées avec les 
précédents. 


Fic 26. — Schéma général d’une 

fibre fusale. 

Noter dej haut en bas : terminaison 
d'une ‘fibre 4 ; A fibrille unissant 
une myofibrille au sarcolemme d'une 
digitation ; vacuole invaginée entre 
les myofibrilles, bouchon neuro- 
schwannien, sac nucléaire (schémas 
dessinés par M. E. Huber). 


Ces derniers rameaux nerveux peuvent étre grossiérement rapprochés des terminai- 
sons en grappes. Les neurites qui les forment se divisent précocement dans l’espace 
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fusal ; ils naissent de fibres myéliniques d’un diamétre inférieur 48 » pauvres en 
organites et de fibres amyéliniques plus petites encore (je ne saurais affirmer si elles 
ont ou non en plus haut une gaine de myéline). Quels que soient le diamétre et l’ori- 
gine, les neurites abordent, démyélinisés, la partie basse du myotube, dans sa région 
la plus digitée et la plus densément matelassée par l’endomysium. Parmi ces neurites, 
certains s’accolent au myotube comme les terminaisons précédentes, d’autres ont une 
terminaison curieuse, que je schématiserai a l’extréme : 

Le muscle, en cette région, présente des indentations profondes répondant aux 
zones ow le sarcoplasme aboutit 4 la marge de la fibre. Ces cavités sont bordées par la 
basale épaisse et la substance fondamentale qui y pénétre peu profondément. Un 
bouchon schwannien obture plus ou moins complétement les cavités. Les neurites y 
entrent entre cellules de Schwann et membranes musculaires ; d’abord plaqués par 
des prolongements schwanniens puis libérés d’eux ils s’inscrustent dans la paroi. Ils 
forment ainsi avec leurs cellules satellites le bouchon de cette cavité intramusculaire. 
La cavité s’invagine profondément dans le muscle : les coupes longitudinales la 
montrent comme une fente profonde ; les coupes normales comme une vacuole, de 
plus en plus étreite bordée par une membrane au milieu des éléments du sarcoplasme 
puis des myofibrilles entre lesquelles elle est pincée. L’ensemble de ces vacuoles et 
des éléments neuro-schwanniens semble bien traduire une unité fonctionnelle car on 
le retrouve sur la plupart des fibres de la région. Des photographies trés nombreuses 
ont été nécessaires pour élucider cette disposition, en raison des aspects trés divers 
selon l’angle de coupe. Au retour par Méséglise, il est inattendu de trouver la petite 
porte du jardin. 


FIBRILLE. 


Les terminaisons sensorielles sont encore compliquées par l’existence d’organites 
particuliers de structure périodique unissant dans le myotube le sarcolemme aux 
myofibrilles. Je les appelle 2 fibrille, en raison de leur similitude avec les myofibrilles 
leptoméres décrites par H. Ruska. 

Leur structure est grossiérement celle d’une myofibrille miniature. Bandes sombres 
et claires y alternent ; les premiéres semblables aux stries Z sont épaisses de 400 A et 
distantes de 1200 A avec des variations locales ; les secondes, peu osmiophiles, sont 
formées de trés fins filaments, a la limite du pouvoir séparateur du microscope Philips 
E. M. 100. Rubanées, elles apparaissent plus larges sur les coupes tangentielles 
de muscles que sur les autres coupes ot leur diamétre atteint rarement 1 /2 zu. 

Leur longueur et leur trajet ne sont appréciables que sur coupes sériées. L’une des 
extrémités est fixée 4 la membrane musculaire, généralement par |’intermédiaire 
d’une bande claire ; l'autre extrémité, rarement décelable haubane une myofibrille. 
L’insertion est 4 angle net, ou bien la 4 fibrille reste accolée sur une certaine lon- 
gueur a la membrane. La distinction est alors difficile entre fibrilles successives et 
adhérences passagéres d’une méme fibrille. 

L’insertion se fait en régle dans l’axe d’une digitation musculaire, voisine d’un neu- 
rite. Or la pointe de la digitation, plus Join, rejoint le muscle. La 4 fibrille adhére a la 
zone de jonction puis va se fixer a la strie Z la plus proche. Les deux extrémités de la 
2 fibrille peuvent donc, en quelques cas, étre myofibrillaires. 

La terminaison centrale de la 2 fibrille se fait par insertion sur une strie Z ; la dis- 
tance entre derniére bande sombre et strie Z est celle d’une bande claire. Une coupe 
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heureuse montre les 4 fibrilles plongeant dans la profondeur et se fixant a la termi- 
naison de myofibrilles qu’elles semblent amarrer au sarcolemme. Enfin, sur coupe 
longitudinale, on voit parfois les fibrilles dans l’axe de la myofibrille, entre deux 
bandes Z. 


Discussion 


Je limiterai la discussion a l’interprétation fonctionnelle de quelques détails de la 
structure fine. 

Si la capsule 4 grossiérement l’aspect d’un périnévre, l’espace, fusal différe d’un 
espace endoneural. La richesse en vésicules du cytoplasme des éléments pariétaux 
témoigne de leur réle dans leurs phénoménes de barriére. La partie interne des la- 
melles et l'endomysium, avec les dépéts abondants de substance fondamentale joue 
plutét dans l’isolement de l'appareil fusal. On doit comparer le réle de la substance 
fondamentale a celui qui a été décrit dans les corpuscules sensoriels et en particulier 
par Cauna et Ross dans le corpuscule de Meissner. 

Les terminaisons motrices ont été décrites par Robertson et par Merrillees chez la 
grenouille et le rat. Les deux auteurs insistent sur la trés relative proximité du nerf 
et du muscle doublé d’une basale épaisse, en contraste avec le contact neuromuscu- 
laire intime des terminaisons sensorielles. Que le nerf moteur soit séparé du muscle 
par la basale est le propre méme de l'appareil de Couteaux. Ce qui me semble ici plus 
particulier est non seulement que le nerf ne s’incruste pas dans le muscle mais que les 
rapports musculo-nerveux avec ébauche d’organe sous-neural dans le muscle et amas 
de vésicules et mithochondries dans le nerf apparaissent de fagon répétée lorsque le 
nerf, dégagé de sa gaine, entre au contact du muscle. Je rapprocherai ce mode de ter- 
minaison de celui des synapses en passant. 

Les terminaisons sensorielles paraissent aujourd’hui (Barker, Boyd, Katz) moins 
schématiques que dans la description de Ruffini. L’aspect de la terminaison annulo- 
spirale et de la terminaison en grappes, le type des réponses physiologiques, le calibre 
de fibres originelles avaient été didactiquement simplifiés. Si l’on peut grossiérement 
opposer les terminaisons du myotube a celles de !a zone équatoriale, les physiolo- 
gistes sont actuellement plus prudents quant a l'interprétation des réponses. En histo- 
logie fine, la méme attitude prudente s’impose ; les terminaisons spirales et les ter- 
minaisons intramusculaires du myotube réalisent deux types extrémes. 

Les rapports musculo-nerveux des terminaisons sensorielles n’évoquent pas a 
l'évidence une transmission chimique. Les remarquables amas de mitochondries té- 
moignent d’un métabolisme actif dans les zones de contact, mais les vésicules ne sont 
pas trés abondantes dans le nerf, et rien ne permet d’affirmer que les corps multi- 
vésiculaires du muscle voisin sont la traduction d’un passage entre muscle et nerf. 
Par contre la proximité maximale entre le nerf et le muscle rend probable l’hypothése 
habituelle d'une « excitation » nerveuse 4 la moindre modification de la paroi muscu- 
laire. Les digitations et les vacuoles de voisinage compliquent ces rapports. La forma- 
tion de vacuoles profondes, invaginées en doigts de gant dans le myotube, et partielle- 
ment obturées par un bouchon neuroschwannien, facilite peut-étre cette excitation. 
On peut imaginer en effet que le contenu de la vacuole vraisemblablement liquide, 
d’aprés la morphologie, est moins élastique que le muscle. Que cette vacuole soit 
pincée entre les myofibrilles, 4 la facon d’un réservoir de stylo, et l’« excitation » du 
nerf peut étre provoquée par une énergie minime. Notons que la contraction myo- 
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fibrillaire et ]’étirement du fuseau ne déforment pas les vacuoles de méme facon. 
Robertson a insisté sur les cavitations musculaires et les pénétrations nerveuses dans 
le muscle chez la grenouille ; B. Katz décrit chez celle-ci une zone réticulaire équato- 
riale ou l’espace fusal pénétre profondément dans les fibres musculaires dissociées a 
l’état de filaments ; ils ne discutent pas le réle de ces cavités dans les réponses du 
fuseau. 

Les 4 fibrilles unissant les myofibrilles 4 la paroi et aux digitations péri-nerveuses 
peuvent entrainer, sous ]’action d’une contraction myofibrillaire, une déformation 
pariétale indépendante de l’action générale des muscles sur le volume du _ fuseau. 
Ces 2 fibrilles m’ont paru constantes dans le myotube des diverses fibres musculaires 
du fuseau humain. Je ne les ai pas retrouvées chez la souris (sans coupe sériées il est 
vrai) et ni Robertson ni Merrillees ne les signalent. Par contre B. Katz les décrit 
avec les mémes caractéres dans le fuseau de grenouille ; il les juge non contractiles, 
en raison de la constance de leurs périodes, quel que soit l'état des myofibrilles. 

Je n'ai jamais vu de ?. fibrille dans la musculature extrafusale ; H. Rusha, avec 
divers collaborateurs, a décrit le premier des formations de ce type, dans le cceur 
ou le muscle jeune ; il leur a donné le nom de myofibrilles leptoméres et beaucoup 
varié dans leur interprétation. 

Les formations périodiques décrites par Cauna et Ross a la limite des cellules propres 
du corpuscule de Meissner, et considérées par ces auteurs comme des images tangen- 
tielles semblent de nature différente ; elles se rapprochent des formations endoneu- 
rales que j’ai décrites dans les neurofibromatoses ou les neurinomes au contact des 
cellules schwanniennes ou indépendantes ; et que j’ai retrouvées également dans 
l’ennévre du nerf fusal. 


Résumé 


Trois fuseaux neuromusculaires humains ont été étudiés en coupes fixes sériées et 
par montages photographiques. 

Les particularités de la capsule et de l’espace fusal, du type et de l’indépendance 
des fibres, de la structure fine des diverses parties de la fibre, zone polaire myotube, 
sac nucléaire, sont précisées. 

La terminaison motrice est caractérisée par des plaques motrices avec ébauche 
d’organe sous-neural, 4 type de synapse en passant. 

L’innervation sensorielle ne correspond pas exactement aux types classiques. La 
terminaison annulo-spirale et des terminaisons de fibres gréles au contact de cavités 
profondément invaginées dans le myotube sont décrites. Le réle, dans les réponses 
fusales des contacts musculo-nerveux, du mode de déformation des parois musculaires, 
de l’action de 2 fibrilles unissant membrane musculaire 4 myofibrilles dans le myo- 
tube, sont discutés. 


| Travail de l'Institut d’ Anatomie Pathologique (Dir. L. FriiHL1NG) et de la Clinique 
Neurologique (Dir. P™ F. Turépaut), Faculté de Médecine de Strasbourg. | 
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Leucodystrophie métachromatique infantile familiale 


Etude de deux observations, 
dont une avec examen anatomique et chimique 


par 


G. LYON *, M. ARTHUIS et S. THIEFFRY 
avec la collaboration de M. LEES ** 


Dans le cadre des leucoencéphalopathies dégénératives familiales, la leacodystrophie 
métachromatique tient une place a part. Elle est a la fois la maladie la plus fréquente 
et la mieux connue de ce groupe et ses caractéres histochimiques spécifiques l'appa- 
rentent aux dyslipoidoses. 

Nous en rapportons deux observations dans une méme famille, dont l'une comporte 
une étude anatomique et chimique. 


Obs. 1. Marcelle Qua..., née le 31-1-1952 aprés un accouchement sans incident, est le 2° en- 
fant d'une fratrie de 5. Les étapes de son développement psychomoteur ont été normales : elle a 
souri a un mois, s'est assise 4 6 mois, a tenu debout a 1 an, marché seule a 20 mois et parlé a 2 ans. 
Elle a suivi jusqu’a 7 ans une scolarité normale. Aucun antécédent pathologique n’est a retenir. Dans 
la fratrie un frére, Yves, est atteint de la méme affection, trois autres enfants sont bien portants. La 
grand-mére maternelle présente depuis l’age de 48 ans un tremblement intentionnel du membre supé- 
rieur droit, un cousin agé de 13 ans souffre de crises convulsives depuis l’Age de 5 ans et un autre cou- 
sin, 4gé de 11 ans, est oligophréne. 

La maladie a débuté en février 1959, 4 7 ans, par des troubles isolés de la marche. Deux mois plus 
tard, alors que la démarche est devenue trés instable et les chutes fréquentes, apparait une mala- 
dresse et un tremblement des mains, puis en septembre, une dysarthrie et des troubles sphinctériens. 
L’enfant, devenu trés apathique, ne peut plus se nourrir ni s’habiller sans aide. 

Elle est alors admise dans le service a l'4ge de 7 ans et 9 mois. I] existe 4 cette date un grand syn- 
drome cérébello-spasmodique. La démarche est a la fois raide et ébrieuse avec élargissement du 
polygone de sustentation et on note une adiadococinésie et une dysmétrie aux membres supérieurs et 


* Attaché de recherche a |’Institut National d’Hygiéne. 

** McLean Hospital Research Laboratory, Waverley, Mass., and Department of Neuro- 
pathology, Harvard Medical School, Boston, Mass., U. S.A. Travail réalisé avec l’appui du Grant 
B-130 de l’United States Public Health Service. 
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inférieurs. I] existe une hypertonie modérée aux membres inférieurs, sans diminution appréciable de 
la force musculaire. Les réflexes tendineux sont exagérés aux quatre membres et le réflexe cutané- 
plantaire se fait en extension des deux cétés. La parole est lente et saccadée, la déglutition difficile ; 
le réflexe du voile est aboli, le réflexe massétéren trés vif. 

Il n'y a pas de syndrome vestibulaire ni aucune paralysie des nerfs craniens ; les pupilles sont 
égales et se contractent a la lumiére. I] n'y a pas de déficit de la vue ni de l’audition, pas de trouble 
de la sensibilité 

La détérioration mentale est manifeste. Le niveau au Terminn-Merril est de 6 ans 1 /2 pour un 
age réel de 7 ans 10 mois et on note de plus des incohérences, une grande bradypsychie et des stéréo- 
typies verbales. Il existe une incontinence urinaire. 

Le reste de l’examen n’apporte aucun autre élément pathologique, on ne retrouve en particulier 
aucun trouble de la fonction rénale. 

Le fond d’ceil est normal. Le tracé électroencéphalographique est désorganis¢ et peu réactif : le 
rythme de base est de 4-7 c/s, surchargé de nombreuses ondes lentes et aigués, sans topographie 
précise, la réaction d’arrét est peu nette. Le liquide céphalo-rachidien contient deux éléments au 
mm?, 0,70 g p. 1.000 d’albumine, 0,72 g p. 1000. de sucre et 123 mEq de chlore. L’immuno -électro- 
phorése de ce liquide (D* Burtin) a montré un aspect trés proche de la normale. 

L’examen du sédiment urinaire aprés centrifugation et coloration au violet de Crésyl selon la tech- 
nique d’Austin, révéle l’existence de rares amas granuleux métachromatiques. 


Biopsie nerveuse. Un fragment de nerf sensitif prélevé au niveau du coup de pied est coupé a con - 
gélation et coloré par le bleu de Toluidine et le crésyl violet acétique. 

L’examen histologique montre la présence de nombreux amas granuleux métachromatiques dans 
des cellules de Schwann et dans des histiocytes. 

Au cours de son hospitalisation pendant un mois dans le service, un traitement cortisonique est 
essayé, sans résultat. Depuis, l'enfant a été perdue de vue. 


En résumé : Encéphalopathie progressive ayant débuté a 7 ans par des troubles 
de la marche et abouti, aprés g mois, 4 un syndrome cérébello-spasmodique avec 
détérioration intellectuelle. Hyper-albuminorachie. Le diagnostic est affirmé aprés 
biopsie d’un nerf périphérique. 


Obs. 2. — Yves Q..., frére cadet de la malade précédente, né le 7-2-53, a eu une naissance et une 
premiére enfance normales. I] a marché a 14 mois et parlé dans les délais habituels. 

A 4ans, apparaissent des difficultés de la marche qui vont s’aggraver progressivement. Le Pt Chris- 
tiaens examine cet enfant a Lille a l’'4ge de 5 ans et constate une démarche spastique avec élargisse- 
ment du polygone de sustentation, une certaine hypertonie musculaire aux membres inférieurs oi les 
réflexes tendineux sont vifs et polycinétiques et note, par contre, l’absence de tout trouble moteur 
aux membres supérieurs, des nerfs craniens intacts, pas de trouble sensitif et une intelligence normale. 
Le fond d’ceil n'est pas modifié, le liquide céphalo-rachidien de composition normale et 1’électro- 
encéphalogramme ne montre que des perturbations discrétes, sans signification précise. Une encépha- 
lographie gazeuse injecte un systéme ventriculaire normal. 

L'enfant est réhospitalisé dans le méme service a l'Age de 6 ans. L’aggravation de son état est consi- 
dérable. La marche est devenue impossible sans soutien et les troubles moteurs se sont étendus aux 
membres supérieurs. I] existe un syndrome pyramidal bilatéral avec hyperréflectivité tendineuse 
aux quatre membres et signe de Babinski bilatéral, associé 4 un syndrome cérébelleux avec dysmé- 
trie trés nette aux membres supérieurs et inférieurs. I] n'y a pas de paralysie des nerfs craniens, mais 
le réflexe du voile est aboli et on note une dysarthrie et une dysphagie importantes. La sensibilité 
est normale. La détérioration mentale est maintenant indiscutable : on note une bradypsychie con- 
sidérable, des pallilalies, des stéréotypies verbales et le niveau mental est évalué A 3 ans. II existe 
une incontinence sphinctérienne totale. 

Il n'y a pas de modification du fond d’ceil. L’électro-encéphalogramme montre quelques anomalies 
lentes diffuses. Le liquide céphalo-rachidien par contre est anormal : il contient 1,10 g p. 1.000 d’al- 
bumine et 0,8 élément /mm’. 

Six mois plus tard, l'enfant est devenu grabataire, figé dans une attitude de rigidité de décortica- 
tion, sans aucun signe d’activité intellectuelle. La mort survient & 7 ans 2 mois, aprés une maladie 
ayant duré 3 ans. 
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Etude anatomique 


ETUDE MACROSCOPIQUE. 
L’autopsie viscérale n’a montré aucune anomalie. 


Systéme nerveux. L’aspect extérieur du cerveau est normal. A la coupe, la substance 
blanche des hémisphéres cérébraux apparait semée de petites macules de teinte gri- 


Fic. 1. — Section frontale des hémisphéres sur la piéce formolée. Ramollissement de la 
substance blanche, cerne noir autour des formations grises. 


satre. Les fibres sous-corticales, le bras antérieur de la capsule interne et une mince 
bande cernant le putamen sont colorés en noir (fig. 1). Tout l’axe blanc est ramolli 
avec, par endroits, notamment dans le centre ovale et le corps calleux, de petits foyers 
nécrotiques. I] existe une dilatation modérée du carrefour et des cornes occipitales 
des ventricules latéraux. Le cortex est normal. 

La substance blanche cérébelleuse a un aspect identique a celui des hémisphéres 
cérébraux. Dans le tronc cérébral, la seule anomalie est un ramollissement du pied du 
pédoncule cérébral. La moelle est normale. 


EXAMEN HISTOLOGIQUE DU SYSTEME NERVEUX. 


Il a été pratiqué sur de grandes coupes des hémisphéres cérébraux et du tronc céré- 
bral colorés par les méthodes de Wolcke, Nissl, trichrome de Masson, hématéine-éosine, 
Mac Manus. 
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De nombreux fragments coupés a congélation ont en outre été prélevés a tous les 
niveaux du névraxe ainsi que sur les nerfs périphériques et la rétine et les colorations 
suivantes utilisées : Bielschowsky-Remont, Holzer, Hortega lithiné, Schiff, Ecarlate, 
noir soudan, bleu de toluidine, violet de crésyl acétique, thionine, Fontana-Tribon- 
dean, Lillie (1957) et Turnbull. 


Cerveau. 


Substance blanhe. — Sur les préparations myéliniques la plus grande partie de jla 
substance blanche des deux hémisphéres est complétement décolorée (fig. 2 et 3). Dans 


Fic. 2. Fic. 3. 
Fic. 2. — Hémisphére droit par la jonction putamino-caudée. Démyélinisation étendue. 
Fibres sous-corticales bien colorées. 
(Coloration Wolcke. Gr. X 1,5.) 
Fic. 3. — Hémisphére gauche. Démyélinisation. Noyau lenticulaire et fibres en 4 préservés. 
(Coloration : Wolcke. Gr. x 1,5.) 


tout le centre ovale, la capsule interne, le corps calleux a l'exception de son bec, la 
commissure antérieure, les radiations optiques, la démyélinisation est presque totale ; 
il ne persiste que quelques fibres trés clairsemées, minces, trés pales et monoliformes. 
Quelques foyers de désintégration compléte s’observent notamment dans le corps 
calleux, la capsule interne et au contact des fibres en U. On y voit quelques calco- 
sphérites. 

Par contre, la bandelette optique et le faisceau longitudinal inférieur ne sont que 
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partiellement détruits. Les fibres sous-corticales en U,l'axe de Tr, les faisceaux lenti- 
culo-caudés, les faisceaux radiés du putamen, le globe pale, l’anse lenticulaire, le fais- 
ceau mamillo-thalamique, le pilier antérieur du trigone, le bec du corps calleux, la 
strie de Lancisi, restent normalement colorés et les altérations des fibres myéliniques 
y sont discrétes et clairsemées. 

Aux colorations argentiques, les axones bien que clairsemés, restent visibles en assez 
grand nombre dans les régions démyélinisées. La substance blanche est le siége d’une 
gliose fibrillaire dense bien visible aux colorations de Holzer et d’Hortega. 


Fic. 4. — Centre ovale. Amas granuleux. 
(Congélation. Coloration : Schiff. Gr. X 375.) 


Dans les zones démyélinisées, le nombre des oligodendrocytes est nettement réduit 
et la plupart des noyaux encore visibles sont trés pales, fragmentés ou picnotiques. 
Dans les régions relativement intactes, leur nombre est également réduit et quelques- 
uns sont en voie de dégénérescence. I] nous a paru que certains d’entre eux contenaient 
des granulations métachromatiques. Une prolifération de cellules microgliales poly- 
morphes se voit par endroits au voisinage des fibres sous-corticales. 

Sur toute |’étendue de la substance blanche on observe un trés grand nombre de volu- 
mineux amas granuleux arrondis (fig. 4), la plupart contenus dans des macrophages. 
Ils siégent non seulement dans les régions démyélinisées ot ils sont disposés en larges 
couronnes centrées sur un vaisseau et en bande continue au-dessous des fibres en U 
(fig. 5 et 6) ainsi qu’autour des noyaux gris centraux, mais aussi dans tous les faisceaux 
sans exception ot les fibres myéliniques ne présentent pas de lésion notable 
(fig. 8 et g). Les fibres gliales les enserrent étroitement dans leurs mailles (fig. 7). 
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Fic. 5. — Accumulation des amas granuleux sous le cortex et autour des vaisseaux. 
(Congélation. Coloration : crésyl violet acétique. Gr. x 10.) 
Fic. 6. —- Détail de la figure précédente. 
(Congélation. Coloration : bleu de toluidine. Gr. * 25.) 
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I] existe en outre un fin semis de petits grains, libres ou agglomérés a la surface des 
astrocytes et, dans les espaces de Virchow-Robin des macrophages chargés de produits 
pulvérulents disposés en rangs serrés. 

Les volumineux corps granuleux, les fines granulations et les macrophages dans les 
espaces périvasculaires, donnent aux différentes colorations les réactions suivantes : 
incolores, gris ou noir a la coloration de Wolcke, rose pale ou rouge a |l’hématéine 
éosine, brun foncé ou bleu au Masson. Sur les coupes a congélation, ils sont colorés 
en jaune pale par |'écarlate et sont violemment métachromatiques : rouge vif avec le 


Fic. 7 — Centre ovale. Fibres gliales denses, enserrant les amas lipidiques. 
(Coloration de Holzer. Gr. * 200.) 


bleu de toluidine, rouge brun avec le violet de crésyl, brun foncé avec la thionine. 
Ils virent au rouge vif a la coloration de Schiff et sont teintés en noir par le noir Soudan. 
Ils sont partiellement argyrophiles. 

Des fragments coupés 4 congélation et colorés par le noir Soudan, le Schiff, le bleu 
de toluidine et le violet de crésyl, ont été immergés pendant 24 heures dans |'alcool 
éthylique a 70 p. 100, l'acétone, la pyridine et le chloroforme-méthanol 2 /1. On cons- 
tate que l’extraction par les deux premiers solvants n’entraine peu ou pas de modifi- 
cations de couleur alors que la pyridine et le chloroforme méthanol font disparaitre 
complétement la métachromasie, mais laissent persister des lipides P.A.S. positifs. 

Dans la capsule interne, le long du putamen, dans les fibres sous-corticales, surtout 
au voisinage de petits foyers spongieux se voient de discrets amas de pigments, libres 
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Fic. 8. — Faisceaux radiés du putamen bien colorés. 
(Coloration : Wolcke. Gr. 
Fic. 9. — Méme région. Corps granuleux métachromatiques. 


(Congélation. Coloration : bleu de toluidine. Gr. 
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ou intra-histiocytaires, gardant a toutes les colorations une teinte brune ou noire. 
Ce pigment ne prend pas les colorations de la mélanine (Fontana-Tribondeau et Lillie), 
ni la coloration de Turnbull pour le fer. 

Dans le cortex. Les cellules neuroganglionnaires sont dans l’ensemble intactes. 
Cependant, les cellules de Betz et les cellules pyramidales dans le cortex frontal, 
temporal et dans le champ HD3 de l’hippocampe présentent dans leur cytoplasme 
quelques granulations métachromatiques. Les oligodendrocytes sont en nombre nor- 
mal, mais, surtout dans les couches profondes, l’oligoglie satellite contient fréquem- 
ment de petits amas métachromatiques. Des particules métachromatiques se voient 
dans quelques histiocytes dispersés. I] existe une astrogliose dans les couches profondes. 
D’assez nombreuses fibres myéliniques intracorticales sont en voie de dégénérescence. 

Les leptoméninges sont normales. 

Noyaux gris centraux. Dans le noyau caudé, le putamen et le globe pale, les faisceaux 
blancs radiés presque intacts aux colorations myéliniques contiennent, dispersés entre 
leurs fibres, de nombreux amas métachromatiques intramacrophagiques (fig. 8 et 9). 

Dans le striatum, les grandes cellules sont légérement distendues et leur cytoplasme 
est rempli de granulations métachromatiques. Les petites cellules sont intactes. Dans 
le globe pale et la substance innominée la surcharge lipidique est particuliérement nette 
et de nombreuses cellules ballonisées sont en voie de dégénérescence. 


L’avant-mur et le noyau amygdalien sont indemnes. 

Dans le thalamus on note une trés importante raréfaction cellulaire dans le noyau 
antérieur, le noyau ventral antérieur, le noyau ventro-latéral et le pulvinar. Les neu- 
rones restant sont trés pales et quelques-uns sont modérément surchargés de granu- 
lations métachromatiques. Ces noyaux sont le siége d'une gliose trés importante. 

Les cellules des noyaux médians, surtout le sub-medius et le centralis medialis, 
sont mieux conservées et la surcharge neuronale reste discréte. Quelques neurones 
contiennent des grains d’un pigment noir. Le corps genouillé interne est intact, 
alors que dans le corps genouillé externe toutes les cellules sont distendues et rem- 
plies de gros grains métachromatiques. 

Le corps de Luys présente aussi une trés importante surcharge intra-neuronale. 


Dans l’hypothalamus, le noyau du tuber, le noyau dorso-médian, le noyau latéral 
(fig. 10), le noyau paraventriculaire et le noyau hypothalamique postérieur, sont le 
siége d'une importante surcharge en produits métachromatiques, alors que le noyau 
supra-optique est beaucoup moins touché. Dans le corps mamillaire les neurones sont 
normaux mais il existe une gliose dense. 

Tronc cérébral. Le faisceau pyramidal est dégénéré sur toute sa hauteur ; les pro- 
duits de dégénération myélinique y ont les mémes particularités tinctoriales que dans 
le reste de l’axe blanc. Tous les autres faisceaux, en dehors du pédoncule cérébelleux 
moyen, sont bien colorés sur les préparations myéliniques et bien que l’examen au fort 
grossissement n'y décéle que des lésions minimes et dispersées des gaines, il existe 
partout de nombreux amas granuleux métachromatiques interfasciculaires. Les oligo- 
dendrocytes sont pdles et souvent picnotiques. Une gliose diffuse s’étend sur toute la 
hauteur du tronc cérébral. 

La plupart des neurones dans le pédoncule cérébral, la protubérance et le bulbe con- 
tiennent dans leur cytoplasme de nombreuses granulations de lipides métachroma- 
tiques, dont les réactions aux différents colorants, avant et aprés extraction par les 
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Fic. 10. — Noyau hypothalamique latéral. Amas de grains métachromatiques dans les neurones. 
(Congélation. Bleu de toluidine. Gr. * 1.200.) 


— Noyau dentelé. Surcharge neuronale. 
(Coloration : Nissl. Gr. 
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TaBLEAu I. — Lipides métachromatiques intracellulaires*. 
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et partielle 


Formations non touchées 


Thalamus 


Avant mur 
Corps genouillé interne 


N. interstitialis | Noyau rouge 
\ N. Darkewitch | Locus niger pars reti- 
| N. cuneiformis cularis 
N. colliculus superior 
| Pédoncule N. colliculus inferior 
| N. du Ill ++ 4 | 
i| N. du IV 
N. mésencéphalique V 
+ + 
N. du V moteur N. centralis superior 
N. pontis centralis oralis 
N_ subcceruleus 
Noyaux propres du pont 
Protubérance surtout dans la partie 
ventrale. 
N. du VII 
N. sensitif principal duV 
Vill ++4 n. de Roller 
n. vestibulaire médian, n. du faisceau solitaire 
spinal et latéral n. racine descendante 
n. cochléaire dorsal et du V 
ventral n. pontobulbaire 
n. praepositus n. gigantocellularis 
n. intercalatus n. latéral 
| Bulbe olives inférieures (sur- n. gracilis (Goll) 
tout lamelles ventrales) | Olive accessoire dorsale 
| n. cuneatus (Burdach) médiane et ventrale. 
n. centralis 
medullae oblongatae 
subnucleus ventralis 
| n. supraspinalis. 
Cervelet Noyau dentelé + + + 
M Cornes antérieures Cornes postérieures 
Moelle 
Colonne de Clarke + + + 
Ganglions 
Rachidiens | 
Rétine | Cellules neuroganglion- 
naires 


Locus niger pars com- 
pacta 

Griseum centrale me- 
sencephali 

N. supratrochlearis. 


L cus cceruleus 


noyau du raphé 
noyau ambigu 
n. du XII 

n. dorsal du X 


cellules de Purkinje 


Cénes et batonnets 


* Terminologie d’aprés Baxter et Olczewski. 
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solvants des graisses, sont identiques a celles des amas granuleux de la substance 
blanche. 

La liste des noyaux atteints par cette surcharge est donnée dans le tableau I. 
Les inclusions sont particuliérement abondantes dans les noyaux vestibulaires et coch- 
léaires ainsi que dans les noyaux du III et du IV dont les cellules sont nettement dis- 
tendues. Une raréfaction cellulaire notable s’observe dans les noyaux vestibulaires 
et le noyau de Goll. 

Dans le cervelet on note une paleur diffuse de toute la substance blanche. Les alté- 


Fic. 12. — Racine de la queue de cheval. 
Lipides métachromatiques dans les cellules de Schwann. 
(Congélation. Coloration : crésyl violet. Gr. X 1.200.) 


rations des fibres myéliniques sont plus discrétes qu’au niveau du cerveau et les axones 
paraissent intacts. On les voit s’écarter pour contourner de trés nombreux amas gra- 
nuleux dispersés sans ordre. Les oligodendrocytes sont pales et fréquemment picno- 
tiques et il existe une gliose diffuse plus marquée au niveau du hile du noyau dentelé. 

Dans le noyau dentelé (fig. 11) beaucoup de cellules sont détruites et toutes les cellules 
restantes sont gonflées par d’abondantes inclusions métachromatiques. Les lamelles 
ventrales sont les plus touchées. I] existe une raréfaction notable des cellules de 
Purkinje et beaucoup d’entre elles présentent des altérations importantes : chromato- 
lyse avec pycnose nucléaire, rétraction, vacuolisation, sans qu'il y ait de surcharge 
graisseuse. De nombreux axones présentent des dilatations en torpille. La couche 
de grains est normale. 
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Dans la moelle on observe une démyélinisation et une gliose des cordons pyramidaux 
directs et indirects et une paleur de l'ensemble du cordon antéro-latéral. Les cordons 
postérieurs ne sont pas démyélinisés mais le nombre des oligodendrocytes visibles est 
trés réduit. A tous les niveaux se voient des amas granuleux entre les fibres myéli- 
niques. 

Les cellules des cornes antérieures, les grandes cellules des cornes postérieures et 
plus encore celles de la colonne de Clarke sont remplies de granulations métachroma- 
tiques serrées. 

Systéme nerveux périphérique. 


L’examen a porté sur les racines rachidiennes, la queue de cheval, le crural, le scia- 
tique et le nerf moteur oculaire commun. 

Tous les nerfs examinés présentent aux colorations myéliniques une paleur modérée, 
avec dégénérescence segmentaire de quelques gaines. I] n’y a pas de modification 
des axones 4 la coloration de Bielschowsky, pas de fibrose. 

Il existe de nombreux amas granuleux métachromatiques et Schiff positifs contenus 
dans des cellules, dont les unes, allongées le long des fibres avec un gros noyau clair 
sont trés vraisemblablement des cellules schwanniennes (fig. 12), et les autres sont des 
macrophages qui s’accumulent autour de petits vaisseaux et au voisinage de |'épi- 
névre. Sur des coupes du muscle psoas et du droit supérieur on peut suivre ces lésions 
jusque dans les plus fines ramifications des nerfs crural et moteur oculaire commun, 
et sur une coupe de I’ceil, on les observe sur un ramuscule du nerf ciliaire. 

Dans les ganglions spinaux il existe des inclusions lipidiques métachromatiques dans 
la plupart des cellules neuroganglionnaires groupées, 4 un pdle de la cellule et nette- 
ment distinctes des grains mélaniques. 


(Eiil. 
Le nerf optique est infiltré de nombreux macrophages contenant des lipides carac- 
téristiques, dispersés parmi des fibres un peu pales. 
Dans Ja rétine, examinée aprés simple étalement et sur des coupes a congélation 
de tout le globe oculaire inclus dans la gélatine, les grandes cellules neuroganglion- 


naires sont bourrées de grains métachromatiques et Schiff positifs (fig. 13). Le reste 
de la rétine, en particulier les cénes et les batonnets, est intact. 


Muscles. 

Le psoas ne montre pas de lésions significatives. Dans le muscle droit supérieur 
de l’ceil quelques fibres sont en voie de dégénérescence et d’envahissement macro- 
phagique. 

Viscéres. 
Sur des coupes a congélation, on note dans le rein des amas métachromatiques dans 


les cellules et la lumiére des tubes contournés, surtout dans l’anse de Henlé, alors que 
le tube proximal parait intact. 


Dans la vésicule biliaire le pole apical des cellules de 1’épithélium vésiculaire est 
rempli de la méme substance et des amas lipidiques libres sont emprisonnés dans les 
replis de la muqueuse. La surrénale et le foie sont normaux. Les autres viscéres 
n'ont pas été examinés. 
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Fic. 13. — Rétine. Cellule neuroganglionnaire chargée de grains métachromatiques. 
(Congélation. Coloration : bleu de toluidine. Gr. x 1.350.) 


Etude chimique 


M. Lees a pratiqué l’analyse chimique d’un large fragment de pdle frontal prélevé 
a l'autopsie et immédiatement congelé. Du tissu cérébral congelé a |’état frais, prove- 
nant d'un enfant de 6 ans neurologiquement normal, a servi de contrdle. Voici les 
conclusions résumées de cette analyse (1). 

La substance grise est essentiellement normale ; on note seulement une légére dimi- 
nution des lipides. 


1) Les résultats détaillés ont été présentés par M. Lees la réunion de |’ Association for Research 
in Nervous and Mental Disease, en décembre 1960, dans un article intitulé « The Chemical Pathology 
of Lipidoses and Leucodystrophies ». Cet article sera publié dans Ultrastructure and Metabolism 
of the Nervous System, S. Korey, ed. Williams and Wilkins, Baltimore. 
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Dans la substance blanche : 

1° I] existe une diminution marquée des solides totaux entiérement due a un abais- 
sement des lipides, le résidu non lipidique montrant en fait une légére augmentation. 

2° Lorsque les résultats sont rapportés au poids de tissu frais, tous les lipides de la 
substance blanche sont abaissés (tableau II). 

3° Lorsque les résultats sont exprimés en pour cent des lipides totaux, tous les li- 
pides sont abaissés a l'exception de la fraction représentant les cérébrosides qui est 
augmentée. Cette fraction de cérébrosides comprend les cérébrosides neutres et les 
sulfatides (tableau ITI). 

4° Il existe une augmentation absolue en sulfatides dont la concentration a presque 
doublé. Normalement les sulfatides forment 20-25 p. roo de la totalité des cérébro- 
sides, alors que dans ce cas ils en constituent plus de 50 p. roo. 


ZZ Normal bans 60 Normal Gans 
Leycodystropine Leucodystropme métachromatique 7ans 
2 erebral Substance blanche 
‘ind cerebrale 3 Cortes cerebral Substance blanche 
3 20 4 340) cerebrale 
~ 15 30 
3 a 
a > 
0 0 Hm 
PER 
$s 23 34238 22 
TABLEAU II. TaBLeEAu III. 
TABLEAU II. — Résultats des analyses chimiques rapportés au poids de tissu frais. 
TABLEAU III. — Résultats des analyses chimiques, calculés en pourcentage des lipides totaux. 


La colonne des cérébrosides représente les cévébrosides neutres et les sulfatides. 


5° De plus, des anomalies chimiques dont la signification n'est pas claire, ont été 


notées dans différentes fractions obtenues a partir de la substance blanche. 

a) L’hydrolyse de l'extrait lipidique total lavé de substance blanche suivie d'une 
analyse de ses constituants hydrocarbonés par chromatographie sur papier, a montré 
qu'il existe dans cet hydrolysat, 4 cété du galactose qui constitue le composé hydro- 
carboné principal, une quantité considérable d’une autre substance colorable par le 
nitrate d'argent. Dans des hydrolysats comparables, provenant de l'enfant normal 
de 6 ans, cette substance n’existe qu’a l'état de traces. 

b) Dans la phase supérieure obtenue aprés lavage de l’extrait lipidique total de la 
substance blanche, il existe une substance ayant les réactions des hydrates de carbone. 


Commentaires 


Cette observation constitue un exemple typique de leucodystrophie métachroma- 
tique 4 propos duquel nous voudrions rappeler les principaux caractéres de cette ma- 
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ladie que les travaux histologiques de Greenfield (1933, 1950), Norman (1947, 1960), 
Peiffer (1955, 1960), Diezel (1957) et les études chimiques de Jatzkewitch (1958), 
Austin (1959), Lees (1960), Svennerholm (1960), etc., ont permis d’isoler. 

Comme le font remarquer les auteurs allemands (Peiffer, Diezel), la premiére obser- 
vation doit en étre attribuée a Scholz (1925) et il est vraisemblable que les cas de Biels- 
chowsky et Henneberg (1928), de méme que ceux de Heuyer et coll. (1934), Pfister 
(1936), Marggraf (1938), Dubois et Ley (1949), et Scheidegger (1950) sont du méme 
type. Par contre l’observation de Feigin (1954) chez un trés jeune nourrisson nous 
parait étre un exemple d’encéphalopathie d'origine circulatoire. I] existe a l'heure 
actuelle une trentaine d’observations anatomiques indiscutables (tableau IV), mais ce 
chiffre ne rend pas un compte exact de la fréquence réelle de la maladie et la pra- 
tique de techniques de diagnostic in vivo (biopsie nerveuse ou rénale, recherche des 
sulfatides dans les urines) a fait apparaitre qu'elle n’est pas exceptionnelle ; nous en 
avons personnellement recueilli 5 observations en l’espace de 3 ans. 


1° Sur le plan anatomique, la maladie a en commun avec les autres leucodystrophies 
l'étendue et la diffusion de la démyélinisation qui affecte essentiellement la substance 
blanche des hémisphéres cérébraux et cérébelleux, en épargnant plus ou moins les 
fibres en U et certains faisceaux 4 myélinisation précoce du cerveau, du tronc cérébral 
et de la moelle (Greenfield, 1933). Ce qui constitue par contre son trait histologique 
spécifique c’est l’'accumulation d’amas granuleux de lipides métachromatiques, Schiff 
positifs et non soudanophiles siégent dans la substance blanche, dans certains neu- 
rones sous-corticaux et dans les nerfs périphériques. 


Dans la substance blanche, les amas granuleux métachromatiques existent non seule- 
ment dans les zones démyélinisées, mais aussi dans les faisceaux apparemment in- 
tacts, sans exception, et sur toute la hauteur du névraxe. I] est intéressant de noter 
que dans notre observation les lipides accumulés dans la région sous-corticale et au- 
tour des noyaux gris prennent sur les tissus frais ou formolés une teinte spontanée 
brune ou noir. Cette coloration n'est pas en rapport ici avec la présence de pigments 
mélaniques signalés par Diezel dans un de ses cas. 

Dans les nerfs périphériques, les lipides métachromatiques siégent dans des macro- 
phages et aussi a l'intérieur des cellules de Schwann, comme Norman I'a souligné. Cette 
surcharge qui s’accompagne d'une destruction segmentaire modérée des gaines myéli- 
niques, s’observe sur toute la longueur des nerfs, de la racine aux ramifications termi- 
nales et a été retrouvée jusqu’ici dans tous les cas de leucodystrophie métachromatique 
ot des nerfs ont été examinés, alors que dans la maladie de Paelizeus-Merzbacher 
(Seitelberger) et 4 notre connaissance dans la maladie de Krabbe, le systéme nerveux 
périphérique est épargné. Ainsi la biopsie d’un filet sensitif sous-cutané peut-elle 
constituer un moyen de diagnostic. Cette méthode nous a donné des résultats positifs 
dans cing cas. 

L’existence d’une surcharge lipidique de la cellule de Schwann nous a incités a exa- 
miner avec la plus grande attention l'état des oligodendrocytes, dont la dégénérescence, 
méme dans les faisceaux blancs relativement intacts a été notée dans presque tous les 
cas depuis Greenfield (1933). I] nous a semblé comme a Hagberg que dans le cortex, 
les oligodendrocytes satellites étaient parfois chargés de graisses métachromatiques, 
et comme a Richardson que le méme phénoméne s’observait dans quelques rares 
cellules au sein des faisceaux blancs parmi les moins atteints. Mais devant |’impré- 
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cision des critéres morphologiques des oligodendrocytes avec les méthodes standards, 
nous ne saurions ici conclure formellement a leur surcharge. 

La présence de lipides métachromatiques dans le cytoplasme de certains neurones 
est tout a fait caractéristique. Les dépéts lipidiques s’observent particuliérement dans 
le noyau dentelé et les noyaux du tronc cérébral, mais en dehors du cortex cérébelleux 
et en régle du cortex cérébral, la plupart des formations grises peuvent y participer 
comme notre observation en témoigne de facgon trés remarquable. En fait, aucun 
groupe cellulaire sous-cortical ne parait réfractaire et les rares noyaux restés indemnes 
dans notre cas, n'ont pas été épargnés dans ceux de Norman, de Peiffer et de Hagberg. 

L’existence d’inclusions métachromatiques dans les grandes cellules neuroganglion- 
naires de la rétine est un point capital, qui n’a jusqu’ici été signalé que par Cogan. 
Cet auteur fait remarquer que contrairement a la maladie de Tay-Sachs les petites 
cellules périfovéales sont ici respectées. 

L’ensemble des lésions neuronales et en particulier celles de la rétine, constitue un 
argument histologique trés convaincant en faveur d’une parenté entre la leucodystro- 
phie métachromatique et les dyslipoidoses, pour laquelle plaide aussi la possibilité, 
connue depuis Bielschowsky, de lésions dégénératives de la substance blanche dans 
certains cas de maladie de Tay-Sachs a évolution prolongée (Thieffry et coll.) et la 
constatation dans plusieurs observations de leucodystrophie métachromatique (Nor- 
man, 1960; Peiffer, 1960) d’une atrophie de la couche des grains telle qu’on l’observe 
de fagon si caractéristique dans ]’idiotie amaurotique juvénile. 

En dehors du systéme nerveux, des dépéts lipidiques de mémes caractéres _histolo- 
giques et chimiques ont été observés dans |’épithélium des tubes contournés du rein, 
surtout au niveau de l’anse de Henlé, chaque fois que cet organe a été examiné sur des 
coupes 4 congélation, et ceci méme 4 la suite de ponctions-biopsies (Austin). 

Des amas métachromatiques ont aussi été observés dans |’épithélium des canaux 
et de la vésicule biliaires, dans les espaces portes, dans les cellules de Kiippfer, dans les 
cellules réticulaires spléniques et dans les cellules du parenchyme hépatique, sans qu'il 
soit possible 4 l’heure actuelle de dire si cette atteinte viscérale traduit un trouble 
généralisé du métabolisme lipidique ou représente seulement la conséquence d'un 
phénoméne de captation passive et d’élimination de produits d'origine cérébrale. 


2° Des constatations chimiques d’un grand intérét viennent confirmer la nature spé- 
cifique de cette maladie et justifier sa classification parmi les dyslipoidoses. En 1958, 
Jatzkewitch a, le premier, constaté dans la substance blanche une augmentation du 
taux des sulfatides (esters sulfuriques de cérébrosides) et ce fait trés important a été 
par la suite confirmé dans une dizaine de cas jusqu’ici par Austin, Hagberg et Svenne- 
tholm, Tingey, Jervis sur des tissus formolés, ainsi que dans notre cas ot l’analyse 
a été faite sur des tissus frais. 

Les lipides accumulés dans les neurones ayant les mémes caractéres histochimiques 
que ceux de la substance blanche, sont sans doute de méme nature qu’eux. En outre 
les sulfatides ont également été trouvés augmentés dans le rein (Austin) et décelés 
dans les urines par chromatographie (Austin, Svennerholm). 

Si d’autres anomalies chimiques, dont la nature n'est pas claire, ont été constatées 
dans la substance blanche (Lees, Svennerholm) I’élévation trés notable des sulfatides 
parait étre un élément suffisamment caractéristique pour justifier la conception 
d’Austin qui fait de la leucodystrophie métachromatique une « Lipidose a sulfatides ». 


3° Le tableau clinique est assez stéréotypé. Aussi fréquente dans les deux sexes, la 
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maladie posséde un caractére nettement familial et dans la majorité des observations 
plusieurs membres d’une méme fratrie sont atteints alors que les parents sont indem- 
nes. Bien qu’aucune étude génétique détaillée n’ait encore été pratiquée et que la 
consanguinité ne soit signalée dans aucun cas, on peut conclure 4 une transmission 
récessive. 

La maladie se manifeste aprés un premier développement trés généralement nor- 
mal, au cours de la deuxiéme année de la vie, vers 18 mois 4 2 ans, parfois plus tard 
dans la seconde enfance entre 6 et ro ans. A ces formes « infantiles » et « juvéniles » 
s’ajoute, en étroit parallélisme avec ]’idiotie amaurotique, une forme de l’adulte trés 
différente cliniquement mais histologiquement identique (Diezel, Peiffer). 

La maladie débute presque toujours par des troubles de la marche. Au stade initial 
il n’existe le plus souvent qu’une paraplégie spasmodique isolée, de sorte que le dia- 
gnostic de maladie de Little est parfois évoqué. Des signes cérébello-labyrinthiques 
précoces sont plus rares. Hagberg, Jefferson, Brain et Greenfield ont observé au 
début une paraplégie « flasque » avec aréflexie tendineuse, mais la preuve d’une atteinte 
clinique du neurone périphérique n’a jamais été fournie. 

Aprés quelques semaines ou mois, les troubles moteurs deviennent manifestes aux 
membres supérieurs, au syndrome pyramidal réalisant une tétraplégie spasmodique 
avec signes pseudo-bulbaires s’ajoute fréquemment un syndrome cérébelleux, parfois 
des signes labyrinthiques, des mouvements athétosiques. Les crises convulsives 
sont inconstantes et le plus souvent tardives. L’intelligence, intacte a la période ini- 
tiale, se dégrade progressivement et l’observation de Norman (1947) constitue a ce 
propos une exception en raison du caractére précoce du déficit mental et des crises 
convulsives. La cécité peut se voir 4 la période terminale, ot |’atrophie optique est 
parfois signalée. 

Une hyperalbuminorachie, pouvant atteindre plusieurs grammes par litre, sans 
réaction cellulaire ni trouble de la dynamique du liquide céphalo-rachidien, est un 
signe presque constant. I] est intéressant de noter que qualitativement, la formule 
immuno-électrophorétique de ce liquide est normale et qu’aucun lipide anormal n'y a 
été décelé. 

La présence d’une surcharge lipidique ne parait pas retentir de fagon notable sur la 
fonction rénale, par contre, le fonctionnement des voies biliaires peut étre perturbé 
et la vésicule ne pas s’injecter a la cholangiographie (Svennerholm). 

A la période terminale, |’enfant, véritablement coupé du monde extérieur, et en état 
de rigidité de décortication, est réduit 4 un état purement végétatif. La durée de la 
maladie varie en fonction des soins et de la prévention des maladies intercurrentes 
de 9 mois a 4 ans. 


En résulmé, la leucodystrophie métachromatique est une maladie génétique du méta- 
bolisme lipidique qui se traduit par l’accumulation de sulfatides dans tout le systéme 
nerveux et donne lieu 4 un tableau d’encéphalopathie progressive, avec hyperalbumi- 
norachie. Des méthode de diagnostic, d’ordre histologique et chimique sont aujour- 
d’hui connues qui permettent d’en faire aisément la preuve et en montreront sans doute 
la relative fréquence. 


(Travail du service du Professeur Agrégé St. TH1EFFRY, Hépital des Enfants-Malades, 
Paris.) 
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COMMUNICATIONS 


Névralgie du trijumeau et spasme facial périphérique, 


par M. R. Thurel. 


La névralgie faciale, dés qu’elle atteint une certaine intensité, ne va pas sans une réac- 
tion motrice, dont Trousseau fait état dans sa terminologie : « Au moment oi la douleur 
commencera, vous verrez tous les muscles du cété du visage agités de mouvements con- 
vulsifs rapides et l’attaque sera accomplie en une minute au plus ; voila la névralgie épi- 
leptiforme convulsive, le tic douloureux. » Ces dénominations ne doivent pas étre prises trop 
a la lettre : la premiére n’est qu’une comparaison, qui rend compte des caractéres chrono- 
logiques, soudaineté et briéveté, et la seconde exprime bien la vérité, 4 condition de spé- 
cifier que ce n’est pas le tic qui est douloureux, mais que c’est la douleur qui s’accompagne 
d’un tic, geste de défense. 

La réaction motrice n’est pas seulement une grimace traduisant l’intensité de la dou- 
leur, elle constitue dans une certaine mesure un moyen de défense, au méme titre que la 
pression-traction ou la friction énergique, exercées sur la joue par d’autres malades et dont 
le but antalgique est évident. Elle est contingente et peut étre inhibée par la volonté, ainsi 
que l’avaient déja constaté les anciens auteurs : « J’ai vu, écrit Pujol, une malade qui 
m’assurait que, pendant les attaques du tic douloureux méme les plus cruelles, elle se 
sentait toujours maitresse de suspendre 4 son gré tout mouvement grimacier des muscles 
du visage. Si elle les permettait, ajoutait-elle, ce n’était que parce qu’elle croyait souffrir un 
peu moins lorsque ces mouvements avaient lieu ; elle n’osait point se refuser a cet espéce 
de soulagement. » Quoi qu’il en soit, dés que la douleur cesse, le visage se détend et reste 
calme jusqu’a l’accés suivant et il n’en est plus question aprés guérison de la névralgie. 

La réaction motrice a la douleur ne doit plus étre confondue avec le spasme facial péri- 
phérique qui, lui, ne peut étre ni réalisé, ni empéché par la volonté et qui est autonome, 
mais peut fort bien étre associé a la névralgie faciale. Cette associaion est méme relati- 
vement fréquente, puisque nous l’avons rencontrée 24 fois : elle implique 4a |’origine des 
deux manifestations, sinon la méme lésion, du moins des lésions de méme ordre et, de 
fait, elles ne sont pas toujours du méme cété. 

Le spasme facial périphérique est au nerf facial ce que la névralgie est au trijumeau et 
la compréhension de ce qui se passe dans le domaine sensitif, oi tout est subjectif, est faci- 
litée par la comparaison avec les manifestations motrices, qui s’extériorisent par des se- 
cousses musculaires. 

D’abord localisé a l’orbiculaire des paupiéres, le spasme finit par mettre en jeu toute la 
musculature du nerf facial sans tenir compte des synergies fonctionnelles : c’est ainsi que 
se contractent en méme temps l’orbiculaire des paupiéres et le frontal, le peaucier du cou 
et les muscles qui attirent en haut et en dehors la commissure buccale, et que se produisent 
des déformations, qui n’ont rien de commun, ni avec les mouvements volontaires, ni avec 
l’expression des émotions ; Babinski a attiré l’attention sur deux d’entre elles, |’incur- 
vation du nez, dont la pointe se porte du cété du spasme, et la fossette mentonniére. 
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Quant aux contractions musculaires, elles sont en tous points semblables a celles que 
produisent les excitations électriques, galvaniques ou faradiques : secousses musculaires 
isolées ou en salves et plus ou moins fusionnées. Par ailleurs la détection des courants 
d’action musculaire objective l’activité anormale sous forme de bouffées plus ou moins 
réguliéres, dont la fréquence ne dépasse pas 9 c/s, et, lorsque l’examen porte sur plusieurs 
muscles, les bouffées sont synchrones. 

Le spasme facial périphérique se produit par accés, d’une durée moyenne de 10 4 20 se- 
condes et séparés par des intervalles, qui sont d’ailleurs rarement complétement libres, 
mais occupées par quelques secousses fasciculaires. 

L’accés est spontané, en apparence tout au moins : il survient en dehors de toute cause 
provocatrice, au repos et méme pendant le sommeil, réveillant le malade, lorsqu’il s’ac- 
compagne de perceptions auditives. Il semble bien toutefois que l’émotion, et surtout les 
mouvements de la face favorisent, sinon le retour de l’accés, du moins les contractions 
fasciculaires, qui se produisent dans ]’intervalle des accés 

Le spasme facial périphérique n’a aucune tendance 4 la régression, persiste aussi long- 
temps que le malade vivra et quelle que soit la durée de l’évolution, n’aboutit jamais a la 
paralysie et ne se complique d’aucun trouble traduisant une atteinte des formations ner- 
veuses du voisinage, hormis la névralgie faciale associée, qui, le plus souvent, est la seconde 
en date. 

Il est une autre association, le spasme des masticateurs, quiest au trijumeau moteur ce 
que la névralgie est au trijumeau sensitif. Nous ne l’avons rencontré qu’une fois et nous 
n’avons pas trouvé de cas semblable dans la littérature, mais sa rareté est sans doute 
plus apparente que réelle et tient a ce qu’il est méconnu, étant masqué par les manifes- 
tations plus flagrantes de la névralgie concomitante. Cette observation a déja fait l’objet 
d'une communication a la Société de Neurologie. 

Le spasme facial périphérique est le premier en date, en 1918, d’abord localisé a 1’ orbi- 
culaire des paupiéres et s’étendant par la suite aux autres muscles de l’hémiface gauche. 

La névralgie faciale, également située du cété gauche, n’apparait qu’en 1926, d’abord 
dans le territoire du maxillaire supérieur, puis, a partir de 1940, dans celui du maxillaire 
inférieur. La guérison de celle-ci par l’alcoolisation du ganglion de Gasser en 1941, reste 
sans effet sur le spasme facial, qui n’est modifié, ni dans sa fréquence, ni dans son intensité, 
mais qui a perdu beaucoup de son importance : ncn seulement, il n’intervient plus comme 
cause provocatrice de la névralgie, mais il n’est méme plus pergu par le malade, du fait 
de la suppression des sensibilités cutanée et musculaire. 

En 1951, le malade nous revient pour un trouble nouveau, qui s’est installé depuis deux 
ans et consiste en un brusque mouvement de fermeture de la machoire inférieure. C’est 
un mouvement involontaire, qui se produit surtout lorsque le malade mange et parle, mais 
peut également survenir au repos et méme pendant le sommeil. 

Il n’est pas douloureux par lui-méme et mais il arrive que la langue soit mordue et la 
disposition des dents fait que les incisives médianes supérieures, les seules dents qui restent 
a la machoire du haut, viennent, en l’absence des incisives inférieures, blesser la gencive 
du bas ; si la morsure de la langue et la blessure de la gencive ne sont pas ressenties du 
cété gauche anesthésié, il n’en est pas de méme du cété droit. 

Le mouvement de fermeture de la machoire inférieure est di 4 un spasme des muscles 
masticateurs gauches, comparable au spasme facial périphérique et, de fait, il n’a pas 
survécu 4a l’alcoolisation du maxillaire inférieur gauche et a la paralysie des masti- 
cateurs. 

Ainsi, chez la méme malade et du méme cété, se sont installés successivement un spasme 
facial périphérique, une névralgie du trijumeau et un spasme des masticateurs ; toutes 
ces manifestations traduisent une hyperexcitabilité des neurones moteurs du facial et 
des neurones moteurs et sensitifs du trijumeau et relévent, sinon de la méme lésion, du 
moins de lésions de méme ordre et de méme étiologie. 
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A propos du syndrome de Marinesco-Sjégren. Association de la triade : 
cataracte, syndrome cérébelleux, oligophrénie a un syndrome extra=-pyra- 
midal et a des crises épileptiques, 


: par MM. J. Nick, F. Contamin, A. Guillard et Z. Joannides. 


C’est a propos des différentes communications récentes, faites devant cette Société, 
concernant le syndrome de Marinesco-Sjégren, que nous présentons ce malade. 

L’observation de notre sujet permet de réunir les grands traits symptomatiques qui 
caractérisent cette rare maladie génétique : oligophrénie, cataracte congénitale et troubles 
cérébelleux. Mais elle met également en évidence d’autres manifestations neurologiques, 
extrapyramidales et épileptiques, qui lui conférent une originalité que nous avons cru 
devoir souligner. 


M. R... a 56 ans, il est réparateur d’instruments de musique. 


1° Signes oculaires. — C’est un grand amblyope. Les troubles visuels sont apparus a l’age de 17 ans. 
Le déficit intellectuel nous interdit de préciser avec certitude l'histoire de ces troubles oculaires, 
> histoire jalonnée par trois interventions bilatérales 4 18, 44 et 53 ans. I] semble que la premiére inter- 
vention fut une ablation limitée du cristallin, la deuxiéme comportait certainement une iridectomie 
bilatérale. 
id Actuellement, l’acuité visuelle est de 2/10, les fonds d’ yeux sont bien visibles, les papilles sont pales 
et de diamétre réduit. 

Le nystagmus est le deuxiéme élément de la séméiologie oculaire. C’est un nystagmus pendulaire. 
L’amplitude et la rapidité des excursions des globes sont trés variables ; parfois, elles augmentent 
beaucoup, génant considérablement la vision et provoquant des manifestations vertigineuses. 

Le malade affirme que ce nystagmus a toujours existé. En tout cas, il a précédé de longtemps l’am- 
blyopie. 

2° Signes cévébelleux. — Les signes cérébelleux sont présents dans cette observation mais un syn- 
drome hypertonique trés particulier sur lequel nous reviendrons rend moins évidente leur sémiologie. 

Les difficultés de la marche seraient apparues aux alentours de la 35° année. 

Debout, le malade se tient les jambes écartées, les tendons des muscles jambiers antérieurs sont 
animés de soubresauts. 

L’asynergie est évidente dans la manceuvre de |’accroupissement. La marche est lente, hésitante. 

Chez le sujet couché, les mouvements commandés sont effectués avec brusquerie et maladresse, 
le talon festonne sur la créte tibiale, le doigt décrit des crochets a l’approche de son but, il tremble 
lorsqu’il s’écrase sur le nez mais ce tremblement s’arréte lorsque la nouvelle position est maintenue 
depuis quelques secondes. I] existe une dysarthrie. 


3° Signes psychiques. — Notre malade est trés fruste. Malgré une fréquentation scolaire normale, 
il n’a pas obtenu son certificat d’études. La survenue des troubles oculaires dans la période postsco- 
laire explique certainement en partie la pauvreté des acquisitions mais le sens critique est trés émoussé 
l'idéatien est lente, la mémoire est mauvaise. 

Il faut noter une certaine euphorie, accompagnée de vanité telle qu’on la rencontre souvent chez 
les débiles. I] n’existe ni manifestations caractérielles, ni troubles du comportement. 

Par ces trois séries de symptémes, l’observation de ce sujet entre dans le cadre du syndrome de 
Marinesco-Sjégren, mais d’autres troubles neurologiques viennent ici s’ajouter. 


4° Syndrome extrapyramidal. — La téte du malade, allongé sur le lit, n’est habituellement pas au 
contact de l’oreiller. Le front est plissé, contrastant avec l’atonie de la partie inférieure du visage. 

Le geste est rare, la manipulation de l’avant-bras sur le bras donne le phénoméne de la roue dentée. 
Les réflexes de posture sont augmentés. I] n’existe pas de tremblement au repos. 

Lorsque le malade passe a la position debout, le tonus musculaire augmente brusquement. Les 
membres supérieurs sont figés en demi-flexion, les poings fermés emprisonnent le pouce, les tendons 
extenseurs font saillie au cou-de-pied. Quelques mouvements saccadés alternatifs animent les mem- 
bres supérieurs lors de ce changement de position. 

La démarche se fait a petits pas trés enraidis, la téte est penchée en avant, les membres supérieurs 
demi-fléchis sont en opposition au-devant du tronc et ne balancent pas. 
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Mais, si le malade continue sa marche, la raideur s’amoindrit peu a peu ; elle disparait rapidement 
lorsqu’il se recouche. 

Notre malade souligne bien combien la mise en train du matin est difficile, alors que ses mouvements 
sont plus libres en fin de journée. 

5° L’examen neurologique du sujet montre encore une abolition des réflexes achilléens ; les autres 
réflexes ostéo-tendineux sont vifs, les réflexes cutanés plantaires se font en flexion. I] n’existe ni défi- 
cit moteur segmentaire, ni déficit sensitif. La seule note dysmorphique retrouvée est l’attitude en 
marteau des deuxiémes orteils. 

6° La comitialité constitue la derniére particularité de cette observation. 

C’est une épilepsie tardive et rare : il a fait cinq crises depuis l’Age de 47 ans. 

Les crises sont précédées d’auras visuelles : un brouillard obscurcit de bas en haut le champ visuel, 
de vastes taches rouges animées de mouvement apparaissent et le malade perd connaissance. Dans 
la période postcritique, il percoit des représentations visuelles élaborées, colorées et changeantes. 

En 1958, une crise fut suivie d’une agitation qui nécessita son passage momentané dans un pavillon 
d’agités. A Ville-Evrard, une activation cardiazolique a conduit a un véritable état de mal visuel : 
les hallucinations déclenchées par |’injection ont duré trois jours. Deux jours aprés sa derniére crise, 
qui a motivé son hospitalisation dans le service du P* Justin Besangon, l’E.E.G. décéle des bouffées 
lentes atypiques temporo-pariétales gauches. 15 jours plus tard, un nouvel E.E.G. s'est avéré sensible- 
ment normal. 

7° La note familiale se résume dans cette observation 4 la présence d'une cataracte congénitale 
chez un des 12 membres de la fratrie. 

8° Les examens complémentaires suivants ont été pratiqués : 

Les radiographies du crane sont normales ; 

L’examen vestibulaire ne montre ni déficit, ni hyperexcitabilité. 

Le B.-W. est négatif. 


Nous pensons que cette observation peut étre intégrée dans le cadre du syndrome de 
Marinesco-Sjégren. 

On retrouve ici les trois grands symptémes, oligophrénie, troubles cérébelleux et cata- 
racte précoce avec nystagmus qui sont la base du syndrome. 

Certes, la séméiologie présentée par notre malade déborde cette triade. 

Mais, dans les publications qui ont été faites depuis Marinesco 4 ce sujet, il est bien rare de 
rencontrer des observations pures, strictement limitées 4 ces trois éléments fondamentaux. 

Des signes pyramidaux sont parfois notés ; ils manquent ici. 

L’abolition des réflexes achilléens est un signe souvent signalé. 

Nous avons retrouvé mention, dans la littérature, de signes extrapyramidaux. C’est 
le cas de la description princeps de Marinesco ov |’auteur décrit sa malade de la fagon sui- 
vante : 


« Elle reste assise dans son lit, la téte inclinée en avant trés inexpressive, trés persévé- 
rante dans ses attitudes. Debout, la téte et le tronc sont penchés en avant, les coudes flé- 
chis et en abduction, les doigts en demi-flexion, les pieds écartés. La marche est instable, 
a petits pas ; les membres supérieurs restent demi-fléchis et sans aucun balancement. » 

Un malade de Decok et Marken présente des réflexes de posture exagérés avec une hy- 
pertonie extrapyramidale a gauche 

De méme, certaines observations font état de signes comitiaux : Le premier cas de 
Sjégren a fait des convulsions depuis l’Age de 28 ans. Mac Gilliway signale des convulsions 
entre 1 et 3 ans, chez une de ses deux malades qui, dans |’adolescence a un E.E.G. riche 
en pointes-ondes. 

L’étude des maladies hérédo-dégénératives du systéme nerveux nous a habitués a ces 
chainons intermédiaires placés entre les différents groupements symptomatiques classi- 
quement individualisés. 

Dans ce syndrome, ov la cataracte donne une note particuliére, il nous semble qu’il 
faut rejeter les conceptions restrictives. Le syndrome de Marinesco-Sjégren est un cadre 
encore mal connu et qui doit rester ouvert. 
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Atteinte rachidienne, cranienne et pulmonaire 
au cours d’une sclérose tubéreuse de Bourneville, 


par MM. P. Graux, G. Arnott, P. Benoit et A. Delfosse. 


Une jeune fille de 28 ans présente des symptémes cutanés typiques. Les adénomes 
sébacés de Pringle sont nombreux, mauves et ébauchent le classique papillon sur le nez, 
les joues, autour de la bouche jusqu’au menton. Un large placard tubéreux de 3 cm sur 
2 cm occupe la tempe droite. Les gencives sont envahies par des formations tubéreuses 
qui occupent encore le territoire cutané des narines. Une pigmentation, tigrée par une 
ponctuation achromique, siége sur la presque totalité des faces antérieure et antéro- 
externe des deux jambes. Une peau de chagrin, de la dimension d'une large paume de 
main, occupe la racine du membre inférieur gauche. Quelques adénomes sébacés sont 
dispersés sur les faces dorsale et ventrale du tronc. 

L’examen d’éléments tubéreux de la face et du dos confirme le diagnostic de l’affection : 
sur ces fragments sont notées plusieurs glandes sébacées trés superficielles et, surtout, une 
prolifération, dans le derme superficiel et moyen, de follicules pilaires immatures ; a ce 
niveau, on retrouve une hyperplasie collagéne importante dont les faisceaux entourent 
souvent, séparément chacune des formations pilaires. Il faut signaler également la présence 
de néo-formations capillaires assez importantes ; ces capillaires sont tantét congestifs, 
tantdt au contraire aplatis et 4 lumiére virtuelle. Au niveau d’une petite lésion plane du 
dos existe une hyperplasie considérable du tissu collagéne dont les faisceaux sont trés 
hypertrophiés ; on note une différenciation collagéne importante, ne contenant que de 
rares fibroblastes ; cette hyperplasie refoule en surface l’épiderme ; celui-ci est trés 
atrophique et sa papillomatose normale est effacée et séparée de l’hyperplasie collagéne 
nodulaire par une mince zone de derme normal. Au sein de cette hyperplasie fibreuse, on 
trouve de rares glandes sébacées anormalement superficielles. On ne voit plus de folli- 
cules pilaires, il persiste quelques muscles arrecteurs. En profondeur, les glandes sudori- 
pares sont atrophiées dans la sclérose. En conclusion, l’hyperplasie collagéne considé- 
rable de ces deux lésions permet de les considérer certainement comme deux épiloias, bien 
qu’il n’y ait aucune hyperplasie sébacée. 

Des troubles neurologiques sont observés : imbécillité, affectivité infantile et caractére 
habituellement doux ; signe de Ressolimo aux deux pieds, réflexes ostéo-tendineux géné- 
ralement trés vifs ; diminution des réflexes cutanés abdominaux a droite; épilepsie 
ancienne de type grand mal. Le tracé E.E.G. est essentiellement caractérisé par la focali- 
sation d’anomalies spécifiques d’une activité comitiale au niveau de la région temporale 
postérieure droite. L’électrogénése exprime, dans son ensemble, une désorganisation en 
rapport avec des perturbations diffuses. L’encéphalographie gazeuse ne dépiste qu’une 
discréte dilatation du systéme ventriculaire ; la téte du noyau caudé a gauche est le 
siége d’une calcification. 

Un pied plat bilatéral et un genu valgum sont notés. Le bilan clinique ne dépiste pas 
d’autres lésions, les régles sont normales. 

Mais la radiographie du thorax révéle au niveau des poumons un granité trabéculaire et 
ies tomographies ne dépistent pas de formations kystiques. Les cétes présentent une struc- 
ture ouatée, qui est retrouvée au niveau du créne qui comporte de multiples calcifications 
confluentes prédominant au niveau des régions temporales et frontales ; des clichés tan- 
gentiels permettent de situer ces anomalies au niveau des structures osseuses de la voiite. 

Le rachis dorsal et lombaire présente également cette structure osseuse ouatée, avec 
alternance de plages densifiées et de plages plus claires ; la trame est épaissie, mais on 
observe des foyers arrondis plus volumineux. Une discréte périostite du deuxiéme méta- 
tarsien gauche est visible. 
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Le taux des protéines sanguines est normal (75 g par litre) ; calcémie, phosphorémie 
et phosphatases alcalines (3,7 unités Bodansky) sont normales, alors que ces dosages sont 
perturbés dans bon nombre d’ostéopathies et spécialement dans la maladie de Paget. 
La seule anomalie de l’ionogramme est une augmentation du potassium (6,1). Le F.S.H. 
est A 5,76 unités-souris, ce qui est normal, par contre, les 17 céto-stéroides sont bas (3,9mg 
pour 24 heures), mais ce fait est banal chez les oligiphrénes inactifs dont les métabolismes 
sont généralement ralentis. 

Si l’aspect pagétoide des os du crane a été signalé a plusieurs reprises, une telle structure 
est moins connue au niveau des cétes et du rachis. Les lésions rachidiennes sont différentes 
de celles rapportées en juillet 1955 par MM. Rouzaud et Francois, dont l’observation fait 
état d’un syndrome de condensation osseuse importante donnant un aspect rappelant 
celui des vertébres noires. 


Une nouvelle observation de paralysies avec hypokaliémie 
par ingestion excessive d’extrait de réglisse, 


par MM. H. Giroire, A. Charbonnel, P. Vercelletto et Delhumeau. 


L’observation que nous rapportons nous parait souligner |'intérét qu’ont pris ces der- 
niéres années les paralysies avec hypokaliémie, notamment a la suite des publications fran- 
caises de MM. Mollaret, Goulon et Tournilhac. Elle concerne un faux syndrome de Conn par 
ingestion excessive d’extrait de réglisse chez un potomane. Elle illustre l’importance que 
peut prendre la recherche systématique d’un trouble métabolique devant un syndrome 
paralytique de type périphérique des quatre membres, d’installation rapide, lorsque |’at- 
teinte poliomyélitique, radiculaire ou névritique, ne parait pas évidente. 


Observation. — M. P..., 35 ans, nous est adressé, le 25 aout 1960, par le Dt Ganry, médecin de l'Hd- 
pital Psychiatrique de La Roche-sur-Yon. Le malade est pensionnaire de |’ Asile psychiatrique depuis 
quatre ans pour débilité mentale. 

Alors que, 48 heures avant son hospitalisation dans le Service de Neurologie de Nantes, il ne se 
plaignait d’aucun trouble et effectuait normalement les menus travaux de jardinage auxquels il était 
occupé, la veille de son entrée, est apparue une parésie des membres inférieurs. Cette atteinte paraly - 
tique va s’accuser au cours de la journée et de la nuit, et c’est ce qui motive son transfert dans le 
Service. 

A son arrivée, le malade ne se plaignait d’aucune douleur, ni méme d’aucune paresthésie, mais 
présentait une quadriplégie flasque & prédominance rhizomélique. Aux membres inférieurs, quelques 
mouvements spontanés et parcellaires étaient possibles dans la flexion et l’extension des pieds. La 
force musculaire était considérablement diminuée pour les muscles de la jambe ; elle était nulle pour 
les quadriceps, les psoas, les fessiers. Les muscles dorsaux et abdominaux étaient intéressés. Le malade 
ne pouvait pas s’asseoir. Aux membres supérieurs, il existait une paralysie compléte des deltoides 
avec impossibilité de toute abduction et antépulsion des bras. La force musculaire était diminuée 
dans la recherche de la flexion de l’avant-bras sur le bras ; les mouvements des doigts et de la main 
étaient possibles. 

Par ailleurs, si les paires craniennes étaient indemnes, il existait une nuque ballante avec impossi- 
bilité pour le malade de décoller la téte du plan du lit. I] n’existait pas d’insuffisance respiratoire. Le 
diaphragme et les intercostaux avaient une excursion satisfaisante. 

Ces atteintes paralytiques étaient grossiérement symétriques. 

Les réflexes ostéo-tendineux étaient abolis dans les territoires complétement paralysés, trés dimi- 
nués pour les groupes partiellement atteints. Les réflexes idio-musculaires ne furent malheureusement 
pas recherchés & ce stade. 

L’exploration de la sensibilité donnait des réponses normales, aussi bien pour la sensibilité superfi- 
cielle que profonde, dans la mesure ov cette exploration pouvait étre faite chez ce sujet débile mental. 

La température était 4 la normale, mais nous notions déja, a l’arrivée du malade, une tension arté- 
rielle anormalement élevée, de l’ordre de 22/16 ; le pouls était a 8o. 
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Devant ces paralysies flasques 4 distribution proximale symétrique, le diagnostic de polyradiculo- 
névrite est évoqué. Une ponction lombaire est alors pratiquée, qui se révéle normale. Le diagnostic 
reste en suspens et un traitement polyvitaminé (B1, B6, Br2) est institué. Le malade, d’autre part, 
est placé & proximité d’un appareil respirateur, l’importance des paralysies et la notion d’une nuque 
ballante, pouvant faire craindre l’apparition de troubles respiratoires. 

Pendant 48 heures l'état du malade reste stationnaire. Les paralysies ne s’étendent pas. Mais, 
malgré l’absence de toute insuffisance respiratoire et de tout signe d’hypercapnie, nous remarquons 
que la courbe de la T.A. reste élevée, aux environs de 20/11, ce qui parait singulier chez cet homme 
jeune de 34 ans. 

Ces faits, associés 4 la topographie des paralysies, nous incitent & demander un bilan biologique 
complet. Nous apprenons ainsi que la kaliémie est abaissée 4 3 mEq. Nous notons, d’autre part, une 
polyurie extrémement abondante. Mais, déja, le malade s’améliore, le déficit paralytique est beau- 
coup moins intense qu’a son entrée et cela aussi bien aux membres inférieurs qu’aux membres supé- 
rieurs. Les réflexes ostéo-tendineux commencent a4 réapparaitre dans les territoires ot ils étaient abo- 
lis trois jours auparavant. Nous recherchons & ce stade les réflexes idiomusculaires qui sont retrouvés. 
Le malade recgoit alors pendant quelques jours, 3 grammes de chlorure de potassium per os. 

Le lendemain, c’est-a-dire quatre jours aprés le début de l’hospitalisation, on pouvait dire que l’at- 
teinte paralytique avait presque totalement régressé, tandis que le bilan biologique était le suivant : 

Examen de sang : kaliémie : 110 mg, soit 2,8 mEq ; natrémie : 3,17 g, soit 138 mEq ; alcalose mé¢ta- 
bolique avec R.A. & 82 volumes et pH & 7,46. 

Examen d’urines : Urines trés alcalines ; kaliurie : 1,87 g par 24 heures; polyurie : 2,15 1 par 
24 heures. 


Devant un tel bilan biologique, alors qu’il n’existe aucune fuite potassique par voie digestive, ni 
néphropathie, ainsi que nous le confirmerons par la suite, par d’autres examens, nous nous deman- 
dons s’il ne s’agit pas d’un syndrome endocrinien et, en particulier, d’un syndrome d’hyperaldostéro- 
nisme primaire de Conn. En effet, cette hypokaliémie s’accompagne d’une alcalose métabolique, 
d’une hypertension artérielle et, d’autre, part, d’urines alcalines, relativement riches en potassium, 
puisque malgré cette hypokaliémie plasmatique le malade excréte au quatriéme jour 1,87 g de potas- 
sium par 24 heures. 

Dans les jours qui suivent, |’état du malade devient tout a fait satisfaisant. Les paralysies ont tota- 
lement régressé et, huit jours aprés son entrée dans le Service, alors que toute thérapeutique a été 
suspendue, nous sommes en présence d’un malade ayant un examen neurologique entiérement néga- 
tif et présentant une polydipsie avec polyurie allant, suivant les jours, de quatre a cinq litres, tandis 
que la T. A. est de l’ordre de 18-10. L’alcalose métabolique persiste dans le sang. La réserve alcaline 
est A 82 volumes, le pH a 7,46 & 37, la pression partielle de CO, & 50 mm de mercure. 

Cependant, l’'hypokaliémie n’est plus qu’& 140 mg soit 3,5 mEq, la natrémie est normale (141 mEq), 
la chlorémie a 3,48, soit 98 mEq. 

Les urines restent trés alcalines et l’excrétion potassique relativement élevée (5,35 par 24 heures 
le 3 septembre, 4,40 le 6 septembre, 3,38 le 8 septembre). 

Enfin, on note l’absence d’albuminurie ; |’urée sanguine est normale de méme que le culot de centri- 
fugation des urines ; la calcémie est & 95 mg par litre, le malade n’a d’ailleurs jamais présenté de 
manifestations tétaniques. Le tracé électrocardiographique était, d’ailleurs, considérablement per- 
turbé, avec allongement de l’espace QT, aplatissement des ondes T qui sont trés étalées et surtout 
apparition d’ondes U trés nettes, souvent diphasiques ou négatives. 

Pour confirmer ce syndrome de Conn qui nous apparaissait de plus en plus probable, nous avions 
demandé un dosage d’aldostérone urinaire avant et aprés injection d’ ACTH et nous nous apprétions 
a faire pratiquer un rétro-pneumopéritoine a la recherche d’une tumeur cortico-surrénale éventuelle. 

Or, peu & peu, nous avons assisté 4 la dégradation progressive de ce syndrome biologique et, le 17 sep- 
tembre, c’est-a-dire trois semaines aprés l’entrée du malade, la kaliémie était normale, & 180 mg, 
la R. A. & 59 volumes, le pH étant a 7,40, la kaliurie était & 2,20 g par 24 heures, c’est-a-dire a un 
chiffre & peine supérieur a l’excrétion du malade, lorsque son taux de potassium plasmatique était 
& 110 mg, c’est-a-dire trés bas. 

Par ailleurs, la T. A. s’était abaissée notablement, le chiffre étant & 15/9. Enfin, les dosages des 
17-cétostéroides urinaires, des 17-hydroxicorticostéroides, et surtout les dosages d’aldostérone avant 
et aprés A.C.T.H., étaient tout a fait normaux : 5 microgrammes spontanément, 12 microgrammes 
aprés test de Thorn (Labor. du Pr Beaulieu). Seule persistait une polyurie facilement explicable par 
la polydipsie, ce malade étant un potomane depuis plusieurs années. I] ne pouvait s’agir donc d'un 
véritable syndrome de Conn. 
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“est alors qu'une enquéte, auprés de |’ Hopital Psychiatrique de la RKoche-sur-Yon, nous apprenait 
que cet homme, potomane depuis des années, absorbait chaque jour et spécialement pendant les mois 
d’été, quatre a cing litres de « coco » contenant des extraits de réglisse. La poudre utilisée contenait 
15 p. 100 de glycyrrhizate de soude. Compte tenu de la dilution et de la polydipsie du malade, ce 
dernier ingérait chaque jour deux a trois grammes du produit actif. 

Cette observation devenait alors trés comparable a celle publiée par M. Mollaret et ses collabora- 
teurs dans les Bulletins et Mémoires de la Société Médicale des Hépitaux de Paris, en 1960 et A celle, 
plus récente, rapportée dans la Presse Médicale par M. Drosdowski, Robel et Sebaoun et observée dans 
le service du Pt Gilbert Dreyfus, le sevrage de cet extrait de réglisse ayant, en quelques semaines, 
fait disparaitre non seulement les signes cliniques liés 4 l'hypokaliémie, mais tout le syndrome biolo- 
gique qui, il faut le dire, est trés proche du véritable syndrome de Conn. 

Il ne nous restait plus alors qu’a faire la contre-épreuve, c’est-a-dire 4 fournir au malade, alors que 
son syndrome biologique était revenu a la normale, une boisson a base d’extrait de réglisse. Cette 
derniére nous fut fournie par les hépitaux. 

C'est ainsi que le 21 septembre, le malade avait une kaliémie 4 5,1 mEq, une R. A. a 56 et une 
kaliurie 4 2,68 g par 24 heures. tandis qu’il urinait 4 litres par 24 heures et que sa T. A. était 215,5 10. 

Le malade était alors soumis @ un régime comportant une quantité de potassium alimentaire fixe. 
Nous assistions alors, progressivement, en quelques jours, a la réapparition du syndrome biologique. 
C'est ainsi que, le 29 septembre, le malade a une kaliémie 4 3,5 mEq, tandis que la kaliurie est plus 
importante qu’au début, a 4,5 g par 24 heures et que la T. A est a 20-14. L’épreuve peut étre conti- 
nuée encore pendant une huitaine de jours et les nouveaux bilans biologiques qui sont pratiqués sont 
assez comparables a ces chiffres, I] convient de souligner que, pendant cette période, le malade n'a 
présenté aucune manifestation paralytique, ni tétanique. Nous nous proposions, sous surveillance 
biologique trés suivie, de prolonger ce test, quand un brusque raptus délirant avec agitation extréme, 
nous a obligés a transférer d’urgence le malade en Psychiatrie. 

Ce départ précipité ne nous a pas permis de pratiquer un rétropneumopéritoine avec tomographies, 
pour vérifier l’absence de tumeur surrénale. 


COMMENTAIRES. 


Ce malade a présenté, en 48 heures, une quadriplégie périphérique avec nuque ballante, 
sans troubles sensitifs, ni modifications du liquide céphalo-rachidien. En pareil cas, |'é- 
ventualité d’une paralysie musculaire avec hypokaliémie doit étre évoquée au méme titre 
que celui d’une neuropathie périphérique. La disparition des réflexes idio-musculaires, 
dans les territoires ot les réflexes ostéo-tendineux sont encore pergus, constitue un élé- 
ment sémiologique intéressant. 

Dans notre observation nous avons noté le caractére massif de l’atteinte des muscles 
de la nuque, réalisant une nuque ballante, alors que le diaphragme et les intercostaux 
étaient indemnes, ainsi que les muscles correspondant au territoire de distribution des 
nerfs craniens. Ce point séméiologique a été souligné par de nombreux auteurs et rapporté 
dans la thése de Tournilhac. C’est ainsi que l’atteinte du diaphragme parait exceptionnelle 
dans les paralysies avec hypokaliémie, alors que l’atteinte des muscles cervicaux semble 
trés fréquente. 

Cette observation souligne, d’autre part, l’importance du bilan biologique et spéciale- 
ment de l’ionogramme et de la recherche de l’acidité du milieu intérieur. Dans le cas pré- 
sent, malgré l’absence d’investigations paracliniques du type rétropneumopéritoine, il 
semble s’étre bien agi d’un faux syndrome de Conn par ingestion excessive d’une boisson 
rafraichissante comportant de l’extrait de réglisse, ainsi qu’en témoignent le syndrome 
biologique trés particulier qui a accompagné les paralysies musculaires, et les résultats 
de la contre-épreuve, aprés absorption de boisson de « coco ». 

Ces faits paraissent rares, de telles boissons étant trés répandues. Dans la littérature 
frangaise nous n’avons retrouvé que deux observations : celle de MM. Mollaret, Goulon 
et Tournilhac publiée en 1960 a la Société Médicale des HOpitaux de Paris, et celle, plus 
récente, relatée dans La Presse Médicale, par MM. Drosdowski, Robel et Sebaoun et ob- 
servée dans le service du P* Gilbert Dreyfus. 

Par contre, les méfaits cliniques et biologiques des extraits de réglisse utilisés 4 fortes 
doses, a titre thérapeutique, sont relatés par plusieurs auteurs nordiques et anglo-saxons. 
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En effet, en 1946, Kevers démontre que le principe actif des sucs de réglisse, ou glycyr- 
rhizine, a une action intéressante dans le traitement des ulcéres gastriques. Mais, ainsi 
que Card, puis Molhuysen il remarque chez certains malades, l’'apparition d’cedémes, 
d’élévation de la T. A. ainsi que des modifications de |’équilibre hydro-électrique avec fuite 
du potassium dans les urines. 

Plus tard, Cayle, Heard, Strong observent des paralysies musculaires transitoires avec 
tétanie, alcalose métabolique, hypokaliémie, chez des tuberculeux traités par le P.A.S. 
ayant pour support des extraits de réglisse ; ce dernier produit est incriminé. 

L’explication proposée par ces auteurs est que le principe actif de la réglisse aurait des 
effets assez comparables a ceux de la désoxicostérone. Cette propriété fut d’ailleurs mise 
a profit par certains (Groen, Delbarre) qui ont pu améliorer des addisoniens en utilisant 
acide glycyrrhétinique. 

En dehors du syndrome biologique et des paralysies, nous avons été intéressés par les 
modifications tensionnelles. Comme dans |’observation de Drosdowski et collab., nous 
avons assisté, en l’espace de quelques jours, au moment de la contre-épreuve, a une élé- 
vation importante de la tension artérielle, a la fois sur la minima et la maxima (le malade 
est ainsi passé de 15,5 /10 20/14). 

Trés répandues, les boissons a base d’extrait de réglisse n’entrainent sans doute qu’excep- 
tionnellement des accidents paralytiques. Peut-étre y a-t-ilune susceptibilité individuelle. 
Dans les deux autres observations il s’agissait, comme dans la notre, de polydipsiques. 

Aussi, en dehors des considérations séméiologiques que soulévent ces paralysies muscu- 
laires avec hypokaliémie, il nous a paru intéressant d’attirer l’attention sur les méfaits 
possibles de telles boissons, employées larga manu, spécialement en milieu psychiatrique 
ou il peut exister des potomanes. 


21 septembre 30 septembre 


g 20 5,1 mEq | Kaliémie......... 0,14 3,.5mEq 
3,92 140 mEq 3,16 138 

Cl plasmatique..... 3.70 104 mEq | Cl plasmatique..... 3.48 098 

Kaliurie /24 h...... 2.68 4:5 

Vol. uvinaive...... 41. Vol uvinaive ..... 71.5 
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A propos d’une paralysie faciale isolée par neurinome probable du VII 
dans le conduit auditif interne, 


par MM. A. Charbonnel, M. David, H. Fischgold et J. Metzger. 


C’est parce que cette observation est caractérisée par un syndrome radio-clinique vrai- 
ment trés pur, et qu'elle souléve de ce fait un probléme étiologique d’un rare intérét,que 
nous croyons utile de la soumettre 4 vos suggestions et a vos critiques. 
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OBSERVATION. 


Mile V... Marie-Claude, Agée de 28 ans, vient consulter l'un de nous le 28-11-1960 pour savoir s'il 
est possible d'améliorer au point de vue esthétique la paralysie faciale gauche qu'elle présente depuis 
trois ans. 

Celle-ci semble a priori trés banale. II s’agit en effet d'une paralysie périphérique, grossiére et ty- 
pique, sans agueusie. Elle intéresse également tous les territoires du nerf. Elle est totale, comme devait 
le confirmer la R. D. compléte dans tout le domaine du facial a |'électro-diagnostic. Elle est enfin 
absolument isolée. 

I] n’existe, en particulier, pas de signes cliniques traduisant l’atteinte des nerfs voisins. L’audition 
est apparemment normale. Aucun phénoméne vestibulaire spontané. Ni douleurs, ni hypoesthésie 
dans le domaine trigéminal. Les autres nerfs craniens, comme les grands conducteurs cérébro-spin- 
naux, sont pareillement indemnes. 

Rien a signaler par ailleurs que des séquelles crurales gauches trés discrétes d'une poliomyélite 
en 1947. Etat général parfait. 

Donc, paralysie faciale gauche périphérique qui serait tout a fait banale : 


1° Si l'interrogatoire n’apprenait qu'elle s'est installée insidieusement, en dehors de toute cause 
évidente, et qu'elle n’a évolué ensuite que trés progressivement, sans jamais de douleurs, de cépha- 
lées, de vertiges ni de bourdonnements d’oreilles, pour ne devenir compléte qu’au bout de six mois 
et rester depuis lors absolument stationnaire ; 

et 2° si l'examen ne portait a s’étonner qu'une paralysie aussi totale, remontant A trois ans déja, 
ne s'accompagne d’aucune trace d’hémispasme. 

C'est donc & cause de ces deux particularités séméiologiques que nous jugeons nécessaire de pro- 
céder aux investigations paracliniques, susceptibles d’éclairer |’étiopathogénie d'une telle paralysie. 

Un certain nombre d’entre elles vont s’avérer complétement normales (fond d’ceil, réaction de 
B.-W., différentes constantes sanguines, L. C.-R., E.E.G., radios standards du crane). 

Par contre, si l'audiogramme ne révéle pas de surdité, il met tout de méme en évidence a gauche un 
relévement du seuil douloureux, et surtout, a l’épreuve de Luscher, un overrecrutement sur toutes les 
fréquences. 

D'autre part, l'exploration vestibulaire calorique, froide comme chaude, objective une inexcita- 
bilité gauche absolue, alors qu’a droite, les réponses tant subjectives qu’objectives, sont normales. 

Enfin, les radiographies du rocher, pratiquées par le Dt Metzger, chez le Dt Fischgold, montrent, 
en position de Stenvers agrandie (cliché ci-joint), un ballonnement trés régulier du fond du conduit 
auditif interne gauche, avec agrandissement considérable de la fossette du facial dans le fond de ce 
conduit. Le reste de l’orifice est strictement normal. Les deux bords, bien paralléles, sont limités par 
une corticale trés dense. La pointe du rocher n'est pas décalcifiée. 
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Les tomographies confirment pleinement tous les points précédents, en montrant elles aussi un 
agrandissement du fond du conduit auditif interne et du canal du facial. 

Une encéphalographie fractionnée, orientée particuliérement vers l'étude des régions ponto-céré- 
belleuses, est alors pratiquée par le Dt Dilenge, qui en donne le compte rendu suivant 

« Les citernes de la fosse postérieure ont un aspect habituel. L’injection des citernes ponto-cérébel- 
leuses se fait normalement et leur morphologie n’est pas modifiée. La citerne pontique ainsi que les 
citernes suprasellaires sont, elles aussi, normales. Le septum pellucidum est situé sur la ligne médiane. 
Pas de déformation des différents segments ventriculaires, y compris le segment antérieur de la corne 
temporale gauche ». 

La lésion responsable de la paralysie faciale ne paraissant pour l’instant valablemént abordable 
ni par voie endocranienne, ni par voie otologique, nous nous bornons & conseiller une intervention 
correctrice de chirurgie plastique 


COMMENTAIRES. 


Ce tableau radioclinique trés pur appelle évidemment quelques commentaires, dont 
seuls les premiers pourront étre avancés avec certitude, alors que les autres ne pourront 
l’étre qu’a titre d’hypothéses. 

La certitude, en l’absence d’une confirmation opératoire que nous n’apportons pas pour 
des raisons sur lesquelles nous reviendrons, découlant essentiellement de l'image radiolo- 
gique, il nous faut tout d’abord discuter cette derniére en répondant a deux questions: 
Est-elle pathologique et, si oui, 4 quoi répond-telle ? 

La premiére pourrait sembler a priori superflue, si l’on ne savait que, de méme que pour 
la selle turcique, il existe parfois pour le conduit auditif interne (C.A.I.) des variantes 
morphologiques assez notables d’un sujet a l’autre. 

Mais Fischgold et Metzger qui en ont précisé les degrés sur de nombreux clichés pris 
chez les traumatisés du crane, sont formels pour affirmer que la déformation notée chez 
notre malade excéde trop nettement ces variantes pour que son caractére pathologique 
puisse étre mis en doute. 

La réponse a la seconde question découle tout naturellement de celle apportée a la pre- 
miére, car il est évident que, par analogie avec la selle turcique dans l’adénome de l’hypo- 
physe, seule une néoformation développée dans le C.A.1I. est capable de donner un tel 
ballonnement de cet orifice. 

Il est méme permis d’aller plus loin et d’affirmer que, pour l’instant du moins, il s’agit 
d’une toute petite tumeur, qui reste littéralement nichée dans le fond du C.A.I., sans aucune 
expansion vers l’oreille moyenne, ni l’angle ponto-cérébelleux, comme I’a prouvé en confor- 
mité avec le tableau clinique, une encéphalographie fractionnée absolument normale, et 
dont le potentiel évolutif est trés faible, puisque sa seule expression clinique (la paralysie 
faciale) est stationnaire depuis plus de trois ans. 

Telles sont les seules certitudes que le tableau radio-clinique permette d’avancer, Mais 
telles qu’elles, elles n’en sont pas moins trés intéressantes, car en montrant qu’une para- 
lysie faciale isolée peut trés bien étre due 4 une compression, elles portent a penser que cette 
cause doit sans doute rester ignorée dans d’autres cas analogues, dés lors qu’on ne s’étonne 
pas de certaines particularités sémiologiques, en l’occurrence I’installation progressive du 
déficit et l’absence de tout phénoméne d’hémispasme bien que la paralysie soit pourtant 
totale depuis des années. 

Nous pensons donc que, devant des particularités semblables, qui ne se voient guére, en 
effet, que dans les paralysies par section du nerf, soit anatomique (fracture du rocher 
intervention otologique ou neuro-chirurgicale) soit physiologique (compression lente abou- 
tissant au méme résultat), mais non, aprés un tel laps de temps, dans les paralysies ordi- 
naires, il convient de procéder 4 un bilan complet clinique, paraclinique et radiologique, 
qui apportera peut-étre plus souvent qu’on ne le pense la preuve que telle ou telle paralysie 
faciale considérée d’emblée comme banale, a frigore, admet en fait une cause beaucoup 
plus précise. 

Mais, a cété des certitudes précédentes, notre observation permet aussi des hypothéses 


as 
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qu'il nous parait d’autant plus justifié d’avancer qu’elles ont, a notre avis, toutes chances de 
répondre a la réalité et qu’elles soulévent un probléme étiologique aussi rare qu’intéressant. 

Nous estimons tout d’abord qu’une tumeur d’évolution aussi lente et aussi nettement 
localisée au C.A.1., avec ballonnement régulier du fond de cet orifice, ne peut étre qu'un 
neurinome. 

Toute la question est dés lors de préciser le nerf aux dépens duquel il s’est développé, 
étant entendu qu’a ce niveau on ne peut en incriminer que trois : le cochléaire, le vestibu- 
laire ou le facial. 

La loi de fréquence veut évidemment qu’on pense en premier lieu 4 un neurinome de 
l'acoustique. Non pas sans doute dans sa forme classique, dont le tableau si riche et si évo- 
cateur est trés différent de celui de notre malade, mais éventuellement dans une de ses 
formes atypiques dont on a rapporté ces derniéres années des exemples de plus en plus 
nombreux. 

Toutefois, si ces formes sont plus fréquentes qu’on ne le croit et méritent d’étre connues, 
nous ne pensons pas qu’il en existe dans la littérature un cas vérifié ot se trouvaient réu- 
nies, comme chez M"e V... une intégrité de l’audition et une paralysie faciale massive. 

Non que l’atteinte partielle ou méme trés légére de la 8® paire ne soit alors possible, 
comme l’ont démontré en particulier les observations de Brunner (2 et 3), de Sourdille 
Greiner et Phlippides (19), de Greiner et Isch (9), de Greiner, Isch, Rohmer et Philippides 
(10), de Mengus (16), de Thiébaut, Metzger, Israé] et Mengus (20), de l’un de nous avec 
F. Baron (1) et comme David, Klotz, Dilenge et Hirsch (4), l’ont souligné récemment, en 
reprenant tout ce probléme a propos de huit observations personnelles trés probantes, 
dans un remarquable travail. 

Une conservation de l’audition ne s'inscrit donc pas formellement contre le diagnostic 
de neurinome de I'acoustique, encore qu'une intégrité aussi absolue que chez notre malade 
soit exceptionnelle. Mais, dans toutes les observations précédentes, le facial était soit in- 
demne, soit encore plus discrétement touché que |’audition. 

Cette atteinte du facial, qui ne vient en fréquence qu’au troisiéme rang, aprés celle du 
VIII et du V, ne se traduit d’ailleurs le plus souvent, méme dans la forme classique, que 
par des signes relativement légers. 

L’existence d’une paralysie complete a pourtant été signalée, en particulier par Guiot et 
Labayle (12), et justement dans un cas ot Je neurinome avait pris naissance sur la portion 
du nerf située dans le C.A.I.,ce qui a conduit ces auteurs 4 opposer cette forme «externe » 
a la forme « interne » ou la tumeur se développe sur le segment du VIII compris entre le 
C.A.1. et le trone cérébral. Mais alors, la surdité était totale et avait précédé de plusieurs 
années la paralysie faciale. 

Au surplus, les mémes auteurs soutiennent, aprés Brunner, que seule la forme interne 
serait susceptible de donner des déficits cochléo-vestibulo-faciaux atypiques, alors que la 
forme externe (dite de Henschen) se traduirait toujours « par la constitution progressive, 
lente et isolée, d’une paralysie acoustico-faciale ». 

Une telle maniére de voir est sans doute trop absolue, comme le prouvent deux obser- 
vations du mémoire de David et celle de Thiébaut ot, malgré une atteinte trés légére du 
VIII, ’opération a montré l’existence d'un bourgeon tumoral dans le C.A.1. Mais elle n’en 
est pas moins, le plus souvent exacte et apporte par conséquent un argument de plus contre 
l’origine cochléaire, chez notre malade, d’un neurinome qui, étant donné l'image radiolo- 
gique, serait évidemment externe. 

Dans le cadre des formes atypiques, il n’existe ainsi dans la littérature aucun cas vérifié 
ou un tel neurinome, quel que soit son point de départ, se caractérise a la fois par une para- 
lysie faciale massive et une intégrité de l’audition, car lorsque cette derniére est peu tou- 
chée, le facial l’est encore moins, tandis que si la paralysic faciale est compléte, elle a été 
précédée par une surdité, elle-méme alors absolue. 

Au terme de cette analyse sémiologique, il n’apparait donc pas possible de retenir dans 
notre observation le diagnostic de neurinome de |’acoustique. 
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L’image radiologique n'est d’ailleurs pas plus que la clinique, en faveur d'un tel point 
de départ, comme Fischgold et Metzger, qui ont consacré 4 ce probléme des travaux dé- 
sormais classiques (5), ont bien voulu nous le confirmer aprés avoir revu tous leurs cas, 
vérifiés de neurinomes du VIII dont aucun ne comporte de déformation comparable a 
celle de notre malade. 

Dans ces neurinomes, en effet, c’est le C.A.I. dans son ensemble et non le fond seulement, 
qui est dilaté, avec amincissement de la corticale du bord supérieur et décalcification de 
la pointe du rocher. 

Mais puisque le neurinome ne s’est pas développé a partir des fibres cochléaires du VIII, 
pourquoi pas a partir des fibres vestibulaires, étant donné que l’inexcitabilité calorique 
était totale du cdété atteint. 

De rares fois, en effet, on a pu faire la preuve que la tumeur avait pris naissance sur la 
portion labyrinthique du nerf. Toutefois, il s’agit le plus souvent alors d’une trouvaille 
d’autopsie systématique chez des sujets n’ayant présenté aucune symptomatologie oto- 
neurologique et morts pour une toute autre cause (Hardy et Crowe, 13), tandis que dans le 
cas de Fowler (7), d’un petit neurinome d'origine vestibulaire, développé dans la partie 
supérieure du C.A.1., il y avait intégrité du facial au méme titre que de ]’audition. 

L’inexcitabilité calorique rencontrée dans notre cas, signifie donc simplement que les 
fibres labyrinthiques du VIII, dont on sait la particuliére sensibilité, sont l’objet d'une 
compression lente, sans qu'il soit possible de dire, sur la seule formule instrumentale, 
si le processus vient des fibres elles-mémes ou d’un nerf voisin. 

Notons en passant que cette inexcitabilité, qui traduit pourtant une véritable section 
physiologique du nerf, contraste avec l’absence absolue de tout symptémes, vestibulaire 
subjectif ou spontanément objectif. 

Mais pareil fait n’a rien qui puisse étonner, car il est d'une extréme fréquence, comme 
nous l’avons signalé avec Giroire (8), au stade radiculaire, otologique, de nombre de neuri- 
nomes de |’acoustique qui ne donnent lieu le plus souvent a des vertiges et a des signes 
labyrinthiques spontanés que lorsque la tumeur, passant au stade suivant, oto-neurolo- 
gique (Aubry) commence a comprimer les centres vestibulaires du tronc cérébral. 

Ainsi en arrive-t-on tout naturellement 4 la conclusion que le neurinome de notre malade 
n’a pu se développer qu’a partir du facial ; ce qui est au surplus conforme 4 la loi générale, 
qui veut que, lorsqu’un neurinome d'un nerf cranien s’exprime cliniquement, c’est toujours 
au début par des signes traduisant la souffrance du nerf aux dépens duquel il s’est déve- 
loppé, comme le montre la statistique de Dandy portant sur 145 neurinomes du VIII, 3 du 
V, 2 du X, et 1 du XI et ce qui répond aussi 4 l'image radiologique de notre malade qui 
comporte, en effet, un agrandissement considérable non seulement du fond du C.A.I., mais 
aussi de la fossette du facial. 

Ces neurinomes du VII sont d’ailleurs connus. Classiquement ils arrivent méme en fré- 
quence, au 3° rang aprés ceux du VIII et du V. 

Il n’en reste pas moins que la littérature frangaise est a leur sujet d’une extréme dis- 
crétion et qu’en parcourant la Revue Neurologique, la Revue d’O.N.O, la Revue de Neuro- 
Chirurgie et les Annales d’Oto-Rhino-Laryngologie depuis leur parutino, nous n’avons 
pu y relever que deux cas, l'un de Rainer (18), l’autre de Fontaine (6). Et encore 
convient-il de souligner que ce dernier concerne un neurinome malin trés différent du 
notre. 

Mais la littérature étrangére est heureusement plus riche et il convient tout particuliére- 
ment de citer 4 cet égard deux articles récents, dans lesquels on trouve toute la biblio- 
graphie désirable et qui font remarquablement le point actuel de cette question, l'un de 
Kleinsasser et Friedmann (14), et l'autre de Léonard et Furlow (15). 

Les premiers de ces auteurs soulignent que, si l’on excepte les cas ot le neurinome est 
extracranien, palpable dans la région parotidienne, ou affecte le grand nerf pétreux super- 
ficiel, avec lésions radiologiques de la face endocranienne de la pyramide pétreuse et atteinte 
faciale par l’hiatus de Fallope, la tumeur est le plus souvent intra-pétreuse, se dévelop- 
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pant soit sur la portion horizontale, avant le ganglion géniculé, soit sur la portion descen- 
dante, cette derniére localisation étant la plus fréquente et la plus nettement décelable 
radiologiquement, grace aux défects arrondis précis, quelle détermine au-dessus du trou 
stylo-mastoidien, et sur la paroi postérieure de la caisse du tympan ou du conduit auditif 
externe 

Il se rencontre plus volontiers chez la femme que chez l'homme (deux fois sur trois) et 
d’ordinaire avant 50 ans. 

L’expression clinique essentielle en est une paralysie faciale périphérique, qui peut avoir 
un début assez brusque, mais qui, la plupart du temps, s’installe progressivement pour 
ne devenir compléte qu’au bout d’un certain délai et rester ensuite isolée pendant parfois 
des années, ce qui explique qu'elle soit considérée comme banale, a frigore. 

Cependant, si cette tumeur a une évolution trés lente, avec des paliers souvent prolon- 
gés, elle peut aussi évoluer, soit vers l’extérieur en prenant un masque otologique, soit vers 
l’intérieur, en soulevant, au contraire, des problémes neuro-chirurgicaux. 

L’évolution vers l’extérieur est la plus fréquente. La paralysie faciale se complique alors 
d’une surdité, due a la compression du conduit auditif externe ou a l’envahissement de 
l’oreille moyenne. Du fait d’une infection secondaire, une suppuration auriculaire peut 
apparaitre qui entrainera de multiples erreurs de diagnostic \otite, polype, etc...). De 
toute fagon, le probléme 4a ce stade est essentiellement d’ordre otologique, tant au point 
de vue clinique que thérapeutique. 

Mais l’évolution peut se faire aussi vers ]’intérieur, soit vers la fosse postérieure, en orien- 
tant vers une tumeur de l’angle, soit vers la fosse temporale, comme dans les deux observa- 
tions de Furlow et une autre de Love, le probléme devenant alors évidemment d’ordre 
neuro-chirurgical. 

Toutefois, méme dans ces derniers cas, le point de départ du neurinome était, comme 
c’est la régle, franchement intrapétreux. 

De telle fagon que, si notre observation est tout a fait classique, par sa paralysie faciale 
progressive et isolée, elle n’en concerne pas moins, par la localisation de la tumeur, au 
fond du C.A.I., qui rend compte de l'image radiologique si particuliére, une forme topo- 
graphique trés spéciale dont nous n’avons pas trouvé l’exacte réplique dans la littérature. 

Fischgold et Metzger possédent cependant dans leurs archives deux observations qui 
sont trop comparables a la nétre au point de vue radiographique et trop voisines aussi, 
quoique moins pures, au point de vue clinique, avec méme dans l'une d’elles, une para- 
lysie faciale stationnaire depuis 12 ans, pour ne pas répondre a la méme étiologie. 

Nous ne nous dissimulons certes pas qu’il manque a notre cas le sceau de la certitude 
que seule aurait pu apporter une intervention confirmative. 

Mais cette petite tumeur, nichée dans le fond du C.A.I. ne parait pas actuellement plus 
abordable sans risques puisqu’elle ne fait pas saillie dans l’angle ponto-cérébelleux par 
voie neuro-chirurgicale, que, du fait de sa situation trop profonde, par voie otologique 
malgré les grands progrés réalisés dans ce dernier domaine (Greiner, Lotz et Gaillard, 11). 

C’est pourquoi, le tableau se résumant a une paralysie faciale isolée chez une malade 
a l’audition parfaite et sans le moindre autre trouble fonctionnel ou objectif depuis plus 
de trois ans, donc trés mal préparée psychologiquement a courir un risque opératoire quel- 
conque, nous avons estimé, étant bien entendu que l’apparition éventuelle de signes nou- 
veaux traduisant l’extension de la tumeur mettrait fin 4 cette expectative, que la seule 
attitude sage pour l’instant était de conseiller une intervention plastique, d’autant que 
de toute fagon, la paralysie faciale est irréversible et que personne ne peut dire si ni quand 
il y aura une évolution. 

Mais, en attendant que cette confirmation opératoire soit quelque jour apportée, nous 
pensons que le syndrome radio-clinique trés pur qui caractérise notre observation (para- 
lysie faciale périphérique d’installation progressive, puis totale et isolée depuis des années 
sans la moindre trace d’hémispasme ; ballonnement considérable et régulier du fond du 
C.A.1. et de la fossette du facial) est sans doute pathognomonique d’une forme trés parti- 
culiére, celle développée dans le fond du C.A.I., du neurinome du facial. 
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Le diagnostic radiologique des différentes variétés de hernie amygdalienne 
dans le trou occipital par la pneumostratigraphie médiane, * 


par MM. F. Thiébaut, A. Wackenheim et C. Vrousos. 


L’injection de 10 cm? d’air par voie lombaire permet, en l’absence de soustraction liqui- 
dienne, de visualiser les amygdales cérébelleuses grace 4 la tomographie sagittale médiane. 


* Les radiographies sont reproduites in Journal de Radiologie, d’Electrologie et de Médecine nu- 
cléaire, 1961, a paraitre. 
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Cette technique libére la région de toutes les projections latérales et montre avec netteté 
la radioanatomie des amygdales. Nous utilisons l’examen pneumostratigraphique comme 
temps initial de toute encéphalographie gazeuse fractionnée. C'est ainsi qu'il devient pos- 
sible de distinguer trois types de procidences amygdaliennes dans le trou occipital : 


1° L’engagement amygdalien : l’opacité des amygdales siége dans le trou occipital (sur 
la ligne de Mac Rae) et comprime la grande citerne contre le bord postérieur du trou 
occipital. 


2° L’enclavement amygdalien : l\’opacité des amygdales est visible en dessous du trou 
occipital et comprime la grande citerne contre le plan postérieur du canal rachidien. 


3° L’allongement amygdalien : bien que l’allongement amygdalien soit visible en dessous 
du trou occidpital, l’opacité des amygdales ne comprime pas la grande citerne. Celle-ci 
est libre, bien visible dans sa partie extra et intracranienne. 
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Etude anatomique d’un cas d’arthrogrypose multiple congénitale 
et familiale, 


par M™ E, Bargeton, MM. Cl. Nezelof, Ph. Guran et J. C. Job. 


(Parait en mémoire original dans la Revue Neurologique.) 


Crises bilatérales, motrices et sensitives, de type Bravais-Jacksonien, 


par MM. J. Dechaume, B. Schott, J. Courjon et Ch. Bourrat. 


(Parait en mémoire original dans la Revue Neurologique.) 
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Nouvelle observation de paralysies avec hypokaliémie et alcalose métabo- 
lique secondaires a l’ingestion excessive et prolongée d’extrait de réglisse, 


aprés cure de désintoxication éthylique, 


par MM. R. Garcin, M. Goulon, M. Tournilhac et B. Amor. 


(Parait en mémoire original dans la Revue Neurologique.) 


Séméiologie des crises toniques axiales de Il’enfant, 


par MM. H. Gastaut, J. Roger et S. Ouachi. 


La structure fine du fuseau neuromusculaire humain, 


par M. J. E. Gruner. 


(Parait en mémoire original dans la Revue Newurologique.) 


Leucodystrophie métachromatique infantile familiale. 
Etude de deux observations, dont une avec examen anatomique et clinique, 


par MM. G. Lyon, M. Arthuis et S. Thieffry, 
avec la collaboration de M. Lees. 


(Parait en mémoire original dans la Revue Neurologique.) 
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HEUYER Georges (Hommage a). Pour un humanisme médico-social, un vol., 
in-8° carré, 254 p., Presses Universitaires de France édit., Paris, 1961. prix broché : 
12 NF. 


Comme le précise |’introduction, cet hommage est le fait d’une équipe d’amis, de colla- 
borateurs et de disciples, formés aux techniques les plus diverses en France ou a |’étran- 
ger, mais unis pour porter témoignage d'une ceuvre qui s’étend et s’exhausse encore 
chaque jour, avec l’apport personnel et toujours renouvelé de l’homme lui-méme. 

\ cette ceuvre, le caprice des dates fournit aujourd'hui le cadre d’une manifestation 
jubilaire si l’on prend pour point de départ dela carriére officielle du P™ Heuyer sa réussite 
au concours de l|’Internat des Hopitaux de Paris en 1909. 

C’est en cette double occasion que, dés 1957, la Chaire de Psychiatrie infantile, la 
Société Internationale de Criminologie et l’Association Régionale de Paris pour la sauve- 
garde de l’Enfance et de |’Adolescence prirent l’initiative de rassembler en un ouvrage 
collectif les témoignages d’un certain nombre de personnalités frangaises ou étrangéres. 

Les auteurs de ce témoignage ceuvrent eux-mémes dans trois des domaines ot |’évolution 
actuelle des connaissances et des techniques porte le plus évidemment |’empreinte du fon- 
dateur de l’Ecole Francaise de Psychiatrie infantile. Que cette empreinte n’ait pas été 
exclusivement d’ordre scientifique, mais plus largement humaine et sociale, nul n’en sera 
surpris et le titre de ce recueil s’est ainsi spontanément forgé. 

Les trois sections choisies : Neuro-Psychiatrie infantile, Criminologie, Enfance inadaptée 
ne prétendent pourtant pas donner la mesure exacte de |’extraordinaire facteur d’évolution 
qu’a représenté pour la France et le Monde, le développement d’un enseignement magistral 
exceptionnel, dans le cours d’une carriére délibérément dirigée vers l’action sociale, avec 
la générosité et la foi que l’on connait. 

Les textes qui composent chaque section sont nécessairement fragmentaires : on trou- 
vera entre eux redites et chevauchements. Mais ces chevauchements entre des sujets d’étude 
artificiellement séparés n’illustrent-ils pas, de fagon fortuite, le plus précieux des enseigne- 
ments : De l'étude scientifique des troubles de l’intelligence et du caractére de |’enfant, 
aux essais de réinsertion sociale de l’adolescent, puis a la prophylaxie criminelle de l’a- 
dulte, le probléme est un et il doit étre abordé avec le respect de cette unité. 


P. MOLLARET. 
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REICHEL (Hans). Physiologie musculaire (Muskelphysiologie), in Lehrbuch der 
Physiologie, von Wilhelm TRENDELENBURG und Erich Scniirz, un vol., grand in-8°, 276 
pages 157 fig. Springer édit., Berlin, Gottingen, Heidelberg, 1960, prix relié : DM 58. 


C’est un ouvrage extrémement dense que publie H. Reichel, professeur a |’Institut de 
Physiologie de ]’Université de Munich, et qu’il destine aux praticiens désireux de se per- 
fectionner dans la connaissance de la physiologie musculaire. 

Alors que de nombreux travaux ont déja été consacrés a des secteurs particuliers de 
cette physiologie du muscle, l’auteur, indépendamment de ses vues personnelles, apporte 
une mise au point globale des connaissances actuelles et des théories récentes touchant 
a l’histologie, 4 la chimie, 4 la physiologie du muscle au travail et au repos, a |’électro- 
physiologie, 4 la thermodynamique, etc. Certains points de la physiologie musculaire 
ne peuvent étre compris qu’a la lumiére de connaissances précises sur le systéme ner- 
veux central auxquelles l’auteur se référe obligatoirement. Par contre, certains domaines 
ont été omis, tel celui concernant les fibres lisses, R... ne croyant pas a l’existence de 
différences nettement tranchées, entre fibre striée et fibre lisse ; d’autres enfin n’auraient 
pu trouver place dans ce volume, puisque déja traités ailleurs ; cet ouvrage s’intégrant 
en effet dans un vaste traité de physiologie. 

Un index des noms et des matiéres ainsi qu'une bibliographie considérable le complétent. 


H. M. 


SAYK (J.). Cytologie du liquide céphalo-rachidien (Cytologie der Cerebrospinal- 
fliissigkeit), un vol. in-8° raisin, 175 p., 90 fig., Gustav Fischer édit., Iéna, 1960, 
prix relié : 44,40 DM. 


Dans cet intéressant volume, préfacé par G. Schaltenbrand, et dont l’auteur est res- 
ponsable du département neurologique de la Clinique neuro-psychiatrique Hans Berger 
d’Iéna, on trouvera une tentative trés poussée de fonder sur des bases pratiques indiscu- 
tables, la lecture de la cytologie des liquides céphalo-rachidiens. 

Dans la premiére partie, consacrée aux généralités, aprés un historique de la récolte des 
cellules, qui rend justice aux pionniers frangais (Widal, Ravaut et Sicard) et marque les 
grandes étapes ultérieures (Alzheimer, Ostertag et Emstein, Ravaut, Schénenberg), |’au- 
teur expose sa propre méthode de lecture en « chambre de sédimentation ». Vient ensuite 
un rappel des différentes techniques de coloration, qui conduit 4 une synthése comparée 
des résultats des différents auteurs; la nocivité de la centrifugation y apparait évidente. 

Aprés un rappel des techniques de numération et de cytochimie, l’auteur aborde le 
chapitre essentiel entre tous de la classification des cellules du liquide céphalo-rachidien. 
Nous avons été personnellement trés intéressé, sans étre en plein accord, par les caractéres 
attribués au groupe spécial des cellules épendymaires, plexuelles et « fibrocytaires ». 

Peu de remarques sont nécessaires quant aux chapitres aboutissant a l'étude des fonc- 
tions des cellules du liquide céphalo-rachidien. 

La seconde moitié de l’ouvrage est consacrée aux résultats obtenus dans les différents 
processus morbides, c’est dire qu’il ne saurait étre question de la résumer. On trouvera 1a 
un bon catalogue ot puiser des documents de base, en particulier grace 4 une douzaine 
de tableaux (dont 9 sont détachables). 

Une bibliographie de 7 pages compléte ce volume que l’on peut adopter comme un ins- 
trument de travail valable. 


P. MOLLARET. 
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MONNIER (M.) et GANGLOFF (H.). Atlas et technique stéréotaxique pour 
le cerveau du Lapin éveillé. Rabdit Brain research, vol. 1, t vol. in quarto raisin, 76 p., 
22 fig., 15 planches hors texte. Elsevier Publishing Company édit., Amsterdam, 1961, 
prix : D fl. 33. 


Ce volume, ceuvre du Professeur de Physiologie de |’ Université de Bale et du Dt Gangloff, 
neurophysiologiste a l'Institut de Biologie des radiations, de l'Université de Munich est 
composé d’un texte trilingue, allemand, anglais, francais, d’un atlas, et de grandes planches 
horts texte. 

La méthode stéréotaxique qui s’y trouve présentée repose sur la longue expérience ac- 
quise par les auteurs, de la stimulation électrique et de |’enregistrement des activités élec- 
triques cérébrales. Les avantages des techniques de Horsley-Clarke puis de Hess y sont 
combinés de fagon telle qu’il est possible de repérer, chez le lapin éveillé, n’importe quelle 
structure du cerveau au moyen d’une électrode, de la stimuler électriquement et d’enre- 
gistrer simultanément les ripostes électriques au stimulus. 

Dans une premiére partie, les auteurs précisent l’emploi des planches et de la technique 
stéréotaxique. Dans la seconde se trouve décrite la technique de stimulation électrique et 
de dérivation ainsi que les détails particuliers de l’appareillage. 

On ne saurait évidemment assez insister sur l’intérét d’une méthode applicable sur l’ani- 
mal non anesthésié, et non immobilisé ; elle est parfaitement bien supportée, donc plus 
particuli¢rement utile lors de l’étude de l’action de substances chimiques sur les méca- 
nismes régulateurs de la conscience. Enfin, au nombre de ses multiples avantages, figure 
la possibilité d’enregistrement simultané de l’activité électrique 4 divers étages cérébraux. 

L’Atlas, grace a un systéme de coordonnées doit permettre le repérage in vivo des struc- 
tures corticales et subcorticales ; sa terminologie s’inspire de la convention adoptée par 
le Vie Congrés international d’Anatomie. I] représente des sections sagittales, frontales 
et horizontales ; les contours définitifs reproduits sur chaque planche correspondant a une 
moyenne obtenue en superposant les contours de plusieurs coupes du méme plan, per- 
mettent d’éliminer au maximum les causes d’erreur dues a une certaine variabilité du 
substratum anatomique. 

Une bibliographie, un index des matiéres, enfin un certain nombre de diagrammes, 
complétent ce volume. En un temps ow se multiplient les recherches neuro-physiologiques 
et neuro-pharmacologiques, le souhait formulé par les auteurs de vouloir faire ceuvre utile 
pour les chercheurs de telles disciplines, devrait se trouver pleinement réalisé. 


H. M. 


BURGI (Sandro) et BUCHER (Verena M. ). Voies fasciculaires myélinisées dans 
le tronc cérébral du Chat avec considérations sur la signification fonctionnelle 
et clinique des formations décrites (MarkhaltigeFaserverbindungen im Hirnstamm 
der Katze, mit Ausfiihrungen uber die funktionelle und klinische Bedeutung der ges- 
childerten Strukturen), un vol. grand in-8°, 127 p., 49 fig., Springer édit., Berlin, Gét- 
tingen, Heidelberg, 1960, prix : D.M. 39,60. 


Ce travail, qui a exigé de longues années, n'est pas exclusivement anatomique et les 
auteurs se sont, dans une certaine mesure, attachés a préciser la signification fonctionnelle 
des formations décrites, et A approfondir des problémes d’ordre phylogénique. 

Riche d’une remarquable iconographie, le présent volume se subdivise en les chapitres 
suivants : Connexions rhinencéphaliques. Le tubercule quadrijumeau supérieur et 
connexions a signification visuelle. Le tubercule quadrijumeau inférieur et connexions 
a signification acoustique. — Le systéme de la décussation supra-optique ventrale (com- 
missures de Gudden et de Meynert). — L’aire prétectale. — Les faisceaux centraux de la 
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calotte. — Commissure postérieure, faisceau longitudinal postérieur et connexions vesti- 
bulaires. — Décussation supra-optique dorsale de Ganser. — Connexions des noyaux de 
la base et de l’hypothalamus. — Les voies de la sensibilité. — Connexions cérébelleuses. — 


Voies myélinisées dans les formations végétatives. 

Un index des matiéres et des noms complete cet ouvrage dont chaque chapitre s’accom- 
pagne d’un résumé en anglais. Préfacé par le P" W. R. Hess, il doit connaitre une large 
audience, en raison méme du nombre de constatations qui, faites sur un matériel animal, 


semblent devoir étre transposables et valables pour l"homme. 
H. M. 


SAID DENIS. Contribution a l'étude des méthodes et des indications de la réani- 
mation respiratoire, un vol., 95 p. (dact.). Thése Médecine Alger, 1961. 


Dans cette thése, faite sous la direction du Dt Massonnat, et sous la présidence du 
Pr Thiodet, l’auteur apporte l’expérience du Centre de Réanimation Respiratoire de 1’H6- 
pital d’El Kettar. A cette occasion, l’auteur reprend les méthodes de réanimation respira- 
toire et les résultats obtenus dans le traitement des insuffisances respiratoires d’origines 
diverses. 

Toutes ses conclusions sont conformes aux principes doctrinaux et aux pratiques tech- 
niques actuellement classiques 


— Prudence dans l’oxygénothérapie ; 
Impératifs de désobstruction des voies aériennes avec nécessité de la trachéotomie 
dés la moindre indication 

Ventilation artificielle 4 assurer soit par le poumon d’acier (trés rarement et sur indi- 
cation trés précise), soit par cuirasse (dans la seconde période le plus souvent), soit par 
voie endo-trachéale (le plus souvent et avec recours a des respirateurs volumétriques). 

Aprés un rappel des indications et des possibilités de la réanimation respiratoire, l’au- 
teur donne les détails des résultats obtenus au Centre d’ Alger dans le domaine de la polio- 
myélite, du syndrome de Guillain-Barré, du tétanos, de la rage, des intoxications, des 
maladies nerveuses, des comas dépassés, etc... 

A loccasion de ce dernier probléme et des cas de poliomyélite respiratoire sans récupé- 
ration ultérieure, l’auteur termine par un rappel des problémes moraux créés par les pro- 
grés techniques ; il conclut en déclarant que le médecin ne doit pas faire preuve d’un achar- 
nement inhumain mais poursuivre ses tentatives avec ténacité. 

Une bibliographie de neuf pages compléte cet intéressant travail. 

P. MOLLARET. 


KARKOUS (E.). Des glioblastomes cérébraux. [iude anatomo-clinique partir 
115 observations, un vol., 121 p., 30 fig., Du Viguier édit., Thése Médecine Toulouse, 


1960. 


Travail trés intéressant, effectué sous les directions conjointes des Pt Riser, Lazorthes 
et Marques, visant a préciser la fréquence de ces tumeurs, leur terrain de prédilection, d’en 
dégager les principaux traits cliniques et l’allure évolutive, d’en définir enfin la thérapeu- 
tique actuelle et le pronostic. 

La premiére partie de ce travail a été consacrée a |’étude anatomo-pathologique des 
glioblastomes cérébraux. Les caractéres macroscopiques de ce gliome sont bien connus 
et presque spécifiques au point que le Neuro-chirurgien peut souvent porter le diagnostic 
de gliome malin, dés l’exploration chirurgicale, devant cette tumeur de couleur brunatre 
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ou gris rosé, trés vascularisée, hémorragique, souvent nécrosée, aux limites imprécises. 
Trés rare dans la fosse cérébrale postérieure (4 p. 100), au-dessous de la tente du cervelet, 
exceptionnel méme au niveau du cervelet, c’est essentiellement une tumeur des hémi- 
sphéres cérébraux (96 p. 100). Le plus souvent unilatéral, au moins a l’examen macrosco- 
pique, il se localise avec prédilection au niveau des lobes temporaux et frontaux mais 
dépasse souvent les frontiéres conventionnelles d’un lobe. Né profondément dans la sub- 
stance blanche, il manifeste trés vite un haut pouvoir d’infiltration diffuse du parenchyme 
environnant, qui est non seulement envahi par la prolifération des cellules néoplasiques, 
mais encore détruit par des processus de nécrose et d’hémorragie. Dans son extension, il 
respecte généralement la dure-mére (96,5 p. 100 des cas) et n’infiltre pratiquement jamais 
le tissu osseux. 

A l'examen microscopique, le polymorphisme cellulaire est extréme : petites cellules 
rondes indifférenciées, réduites 4 un noyau hyperchromatique, quasi spécifiques du glio- 
blastome, spongioblastes unis ou bipolaires, fusiformes, en bancs de poissons, astrocytes 
de toutes tailles et de toutes formes, oligodendrocytes, corps granuleux voisinent a cété 
de cellules géantes qui paraissent des formes essentiellement dégénératives. Les mitoses 
sont nombreuses, atypiques, mais leur nombre ne parait pas toujours en rapport avec la 
malignité évolutive de la tumeur. 

L’intensité des réactions vasculaires dans le glioblastome est telle que pour |. Bertrand, 
il s’agirait d’une tumeur conjonctivo-gliale, ala fois mésodermique et neuro-ectodermique, 
renouvelant ainsi l’ancienne conception du gliosarcome. De fait, la prolifération vasculaire 
est extraordinaire. En outre, la paroi du vaisseau parait souvent infiltrée de cellules lym- 
phocytoides ou méme de cellules néoplasiques. La lumiére vasculaire, enfin, est trés irré- 
guliére, tantdét rétrécie, tantét dilatée en pseudo-anévrysmes. Le glioblastome est donc 
une tumeur hypervascularisée, mais ses vaisseaux sont anarchiques, malformés et fonc- 
tionnellement mauvais. On congoit dés lors la fréquence des thromboses, la sympatoma- 
tologie pseudo-vasculaire fréquente de cette affection et son aspect angiographique si 
particulier. 

Ces réactions vasculaires ne sont pas spécifiques du glioblastome. Mais c’est bien dans 
le glioblastome qu’elles sont le plus constantes et qu’elles présentent le maximum d’inten- 
sité. 

L’importance des zones de nécroses et d’hémorragies constitue enfin, aprés le polymor- 
phisme cellulaire et les réactions anglioblastiques, le troisiéme critére fondamental du 
diagnostic histologique. 

Le mode d’extension de cette tumeur est trés particulier : non pas expansif, mais infii- 
trant, diffus, destructeur. I] n’existe pas de frontiére nette autour de la tumeur, mais 
plutét une zone transitionnelle de largeur imprécise, siége d’une réaction a la fois cellu- 
laire (gliale) et vasculaire. 

Le diagnostic différentiel avec les autres gliomes serait facile s’il n’existait de nombreuses 
formes transitionnelles dénommées astrocyto-glioblastomes ou astrocytomes polymorphes 
dont la malignité évolutive n’est pas encore trés bien connue. Les angiosarcomes cérébraux 
peuvent ressembler aux glioblastomes mais, toutes proportions gardées, leur fréquence 
parait négligeable. Par contre, les métastases peuvent poser dans les formes atypiques des 
problémes de diagnostic parfois délicats. 

La deuxiéme partie du travail est consacrée a l'étude clinique. Sur le plan étiologique, 
la fréquence du glioblastome cérébral est remarquable (taux de 19,6 p. 100); il précéde 
nettement les méningiomes, les métastases, les tumeurs hypophysaires, tous les autres 
gliomes et apparait ainsi comme la plus fréquente des tumeurs cérébrales opérées. Il frappe 
avec prédilection l"homme adulte dans sa cinquiéme décennie mais ni la femme, ni les Ages 
extrémes n’en sont exempts. Jamais il n’a été possible d’établir un lien de cause a effet 
entre le trauma et la tumeur. 

La symptomatologie est variable, associant le plus souvent un syndrome d’hyperten- 
sion intracranienne, une hémiplégie, une comitialité. L’analyse des observations montre 
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la relative fréquence des comitialités tardives a type de comitialité essentielle. La comi- 
tialité temporale est relativement rare dans cette série. 

L’allure clinique évolutive est incontestablement rapide ; quelques semaines a peine 
s’écoulent entre le premier sympt6me et l’hospitalisation. Mais on ne peut exclure pour 
autant l’hypothése d’une longue latence silencieuse de la tumeur qui ne se manifesterait 
de fagon « explosive » qu’aux derniers stades de son évolution. Il existe d’ailleurs dans 
cette série 15 p. 100 de glioblastomes a évolution lente, dont les symptémes s’étalent sur 
une ou plusieurs années. I] peut s’agir, dans ces cas, de glioblastomes « secondaires » par 
dégénérescence maligne de gliomes relativement bénins, astrocytomes par exemple. 

Les examens paracliniques sont souvent en retard sur la clinique L’hémogramme et la 
vitesse de sédimentation ne sont d’aucun secours pour le diagnostic. L’éiectroencéphalo- 
gramme, par contre, a été rarement pris en défaut. Quant a l’angiographie cérébrale, non 
seulement elle révéle la tumeur cérébrale et indique son siége, mais encore elle permet d’af- 
firmer qu’il s’agit d'un glioblastome lorsque sur le cliché la tumeur apparait riche en vais- 
seaux néoformés, en dilatations pseudo-anévrismales, en shunts artério-veineux. Cependant, 
cet aspect caractéristique n’a été trouvé que dans 56,5 p. too des cas et 18,7 p. roo des 
angiographies cérébrales pratiquées paraissaient normales. 

Le traitement des glioblastomes cérébraux constitue le probléme le plus difficile et aussi 
le plus décevant. La plupart des malades ont été opérés dans le but de réaliser une exérése 
aussi compléte que possible de la tumeur. Le fait de pouvoir présumer avant |’intervention 
la nature de la tumeur ne parait pas une contre-indication de principe a l’acte opératoire. 
La radiothérapie postopératoire a été presque systématiquement pratiquée, soit par 
reentgenthérapie classique, soit par cyclocobaltothérapie. 

Lorsqu’on analyse les résultats, une constatation fondamentale s’impose : quelle que 
soit la précocité du diagnostic, quelle que soit l’attitude thérapeutique adoptée, il n’y a 
pas de guérison, il n’y a que des survies plus ou moins bréves. Le traitement est unique- 
ment palliatif. Tous les malades de la série qui ont pu étre opérés sont morts. 

Sans justifier pour autant une attitude d’abstention thérapeutique qui O6terait au ma- 
lade tout soulagement et toute possibilité de survie, il faut bien reconnaitre que le glio- 
blastome reste le plus désespérant des gliomes cérébraux. 

Bonne iconographie et bonne bibliographie. 

P. MOLLARET. 


Le Gérant : Georges MASSON. 


Dépdt légal : 1961, 3° trimestre, N° d’ordre 3680, Masson et Cie, Editeurs, Paris. 
Imprimé par la S.F.I.L. et Imp. Marc Texier réunies, & Poitiers (Printed in France). 
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Encéphalite subaigué polioclastique. Etude anatomo-clinique d'une observation, par Julien Marie et Gilles 
Sur un cas d’hérédopathie ataxique polynévritique. Maladie de Refsum, par A. N. Vewrema et A. VeRJAAL. 
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Syndrome nécrotique tegmento-thalamique avee mutisme akinétique (Etude clinique et Anatomo-patholo- 
Aspects artériographiques dans les syndromes vasculaires du trone cérébral, par M. BerGov1GNan, L. ARNE 
La signification de l’'analyse automatique de I’électroencéphalogramme pour le diagnostic clinique, par 


Analyse topologique intégrée de I’électroencéphalogramme, par A. REMOND 
A propos du syndrome hématomyélique. Ses formes dites spontanées. Etude critique, par A. Grosstorp, 

A propos d’un cas de nystagmus retratorius observé au cours d’un pinéalome probable. Considérations ana- 
tomo-cliniques et physio-pathologiques, par R. Messimy, J. ApouLKer et M. Davip................. 
Variations électrophorétiques des protéines sériques dans les maladies musculaires. Etude de 159 cas, par 


Sur une affection hérédo-familiale associant cataracte, atrophie optique, signes extra-pyramidaux et cer- 
tains stigmates de la maladie de Friedreich. (Sa position nosologique par rapport au syndrome de Behr, 
au syndrome de Marinesco-Sjigren et a la maladie de Friedreich avec signes oculaires), par R. Garctn, 
Ph. Ravanpy, M=¢ 8. H. X. Maw ot H. 

Sur deux nouveaux cas de neuropathie paramyloide. Polynévrite progressive des quatre membres avec 
infiltration amyloide musculaire et nerveuse, par 1. BerTranp, P. Castaicne, J. CamBrer, H. P. Catua- 

Etude anatomo-clinique d’une névrite hypertrophique de Dejerine-Sottas 4 caractére nettement familial. 
Parenté possible avec la neurofibromatose, par M™¢ Bérarp-Bapier, J. CHampeau, F. Paoxt, 

Le syndrome de Melkersson-Rosenthal. (A propos d’une observation clinique), par B. Scnorr, G. Bovmtu1at 
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Dégénérescence plurisystématisée du névraxe, de caractére sporadique, a début tardif et évolution subaigué. 
Etude anatomo-clinique d'un cas difficile classer, par A. BRUSA..... 
Nouvelle observation de paralysies avee hypokali¢mie et alealose m*tabolique secondaires a l’ingestion ex- 
cessive et prolongée d’extrait de réglisse, aprés cure de désintoxication éthylique, par R. Garcin, M. 
Crises bilatérales motrices ou sensitives de type bravais-jacksonien, par J. DecHaume, B. Scuorr, J. Cour- 
Etude anatomique d'un eas d’arthrogrypose multiple congénitale et familiale, par M™e E. Barceron, C. Ne- 


La structure fine du fuseau neuromusculaire humain, par J. E. GRUNER..... 
Leucodystrophie métachromatique infantile familiale. Etude de deux observations dont une avee examen 
anatomique et chimique, par G. Lyon, M. Artuuts et S. 


Il. — SOCIETE FRANCAISE DE NEUROLOGIE 


Séance du 5 janvier 1961. 
PReSIDENCES sUCCESSIVES DE M. M. J. Decourr et M. Davin. 


Allocution de M. M. Davin, Président de la Société pour 


COMMUNICATIONS. 


A propos de l’épilepsie et des altérations E.E.G. dans la neurofibromatose de Reckiinghausen, des formes 
frustes et de leur importance génétique. Présentation de deux cas familiaux, par Th. ALAJOUANINE, 

La méningo-encéphalite de la maladie de Beheet.A propos d'une observation anatomo-clinique, par Th. ALa- 
JOUANINE, P. CastaicNe, F. Luermitte, J. Camprer et J.C. GAUTIER... 

Apraxie constructive. Troubles spatiaux gnosiques avec illusions microtéléopsiques. Infiltration glioblas- 
tique du earrefour pariéto-oceipital droit, du splenium et du lobe occipital gauche, par A. CREMIEUx, 

Névralgie faciale et aleoolisation du ganglion de Gasser, par R. 

Alcoolisation du ganglion de Gasser et diffusion de l'alcool aux formations nerveuses du voisinage, par 

Dégénéreseence nigro-pontine. Hypertonie parkinsonienne a é¢volution subaigué, par M™* CLatre Popp et 

Variations électrophorétiques des protéines du sérum dans les maladies musculaires, par G. Moya, A. Lo- 


Séance du 2 février 1961. 
Préstpence M. M. Davin. 


COMMUNICATIONS. 


Précisions sur l'applieation de la centro-phénoxine (ANP 235) dans le traitement de la sclérose latérale 
amyotrophique : effet symptomatique passager ; aucune action sur l’évolution, par J. SIGWALD........ 
Indications apportées par l’électromyographie des muscles oculaires au cours des ophtalmoplégies myasthe- 
niques, par P. Passouant, A. VIALLEFONT, E. L&TE et J. COSTEAU.... 
Maladie de Refsum, par F. Turésaut, J. Lemoyne et L. 
Atteinte oculo-motrice bilatérale dans les hématomes sous-duraux, par 8. Brion, G. Guror et J. RouGerie 
Un curieux cas de discordance clinico-électroencéphalographique dans une épilepsie chez une jeune fille, par 
Aleoolisation du ganglion de Gasser et complications précoces : herpés du 3° jour et paralysie faciale péri- 
Aspects artériographiques dans les syndromes vaseulaires du trone eérébral, par M. BercourGNan, L. ARN 
incéphalite subaigué polioclastique. Etude anatomo-clinique d'une observation, par J. Marte et G. Lyon. . 
La forme dite « transitionnelle » de la selérose cérébrale diffuse de Schilder, par VAN GenucHTEN et J. M. 
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Séance du 2 mars 1961. 


PrésipENcE DE M. M. Davin. 


COMMUNICATIONS. 


Les neurinomes du trijumeau. Particularités cliniques et radiologiques, par G. ARNouLD, J. Leporre, P. 
Précisions sur la radiographie du rocher dans les neurinomes du trijumeau, par H. FiscuGo.p et J. Merzcer. 
Mydriase par excitation nociceptive sous-lésionnelle chez les tétraplégiques, par A. Grossiorp, J. H. Hep, 
Sur le syndrome d’Opalski avee une étude anatomique (contribution aux aspects paradoxaux du syndrome 
Cécité corticale et anosognosie visuelle avec état confuso-démentiel interférant avee un hypopituitarisme 
grave chez une diabétique ancienne. Etude anatomo-clinique (Découverte nécropsique d’un adénome 
éosinophile), par A. Crémrevx, J. Attrez, P. Bernarp, M. Toca et D. PacGHre................. 
Traitement stéréotaxique des mouvements involontaires. Réle de la lésion du faiseeau pyramidal dans la 
capsule interne : possibilité d’un repérage osseux associé 4 la stimulation électrique, par R. THuret, 
Nouvelle observation de contracture abdomino-crurale en flexion au cours de la maladie d’Addison, par M. 
A propos du syndrome hématomyélique. Ses formes dites spontanées. Etude critique, par A. Grossiorp, 
Essai de distinction des agnosies visuelles pour les formes selon I’hémisphére lésé, par E. Partias, G. Dar- 
A propos d’un cas de nystagmus retractorius observé au cours d’un pinéalome probable. Considérations 
anatomo-cliniques et physio-pathologiques, par R. Messtmy, J. ApouLKer et M. Davip....... 


Séance du 13 avril 1961. 


M. M. Davin. 


CoMMUNICATIONS. 


Alcoolisation du ganglion de Gasser. Complications tardives ; troubles trophiques et sympathalgiques, par 
Syndrome de Claude-Bernard-Horner congénital avee hétérochromie. Données électroencéphalographiques, 
par J. M. Surrer, A. LarManpe, M™¢ M. Sarnt-JEAN et P. GruDICT.... 
Les lésions sous-corticales dans la maladie de Pick, par J. DeLay, S. Brion et R. Escouro.tie............ 
Explorations fonctionnelles stéréotaxiques dans |’épilepsie. Remarques méthodologiques 4 propos d’une ob- 
servation, par J. Tatamacsa, J. Bancaup, A. Bowts et Srna... ... 
A propos des paralysies zostériennes : 1° zona du ganglion géniculé ; 2° zona brachial avec paralysie brachiale 
homolatérale, paralysie crurale hétéro-latérale et dissociation albumino-cytologique du liquide C.-R., par 
Anévrysme de l’artére temporale postérieure, par P. JANNy et M. 
Paralysie du sciatique poplité externe et arthropathie tabétique du genou, par G. Bouprn et J. Barsizet, 
Compensation rapide d’une aphasie motrice avec agraphie, produite par une grande lésion des cireonvolu- 
tions F, et F, de l’hémisphére dominant, par A. Kremnpier, A. Perresco et A. Frapis.............. 
Lésions corticales dans l’intoxication par le manganése, par J. P. Kircuer et Rirrer.................. 
Les méningo-eneéphalites mélitocoeciques tardives cliniquement primitives, par M. Riser, G. Geraup, 
Aspects d’atrophies cérébrales en gamma-encéphalogramme linéaire reetee par P. Nayrac, M. Fontan, 
Aspects métaboliques de l’encéphalite psychosique aigué azotémique, par P. Micnon, A. LARCAN, F. 
Le déséquilibre surréno-posthypophysaire et son traitement hormonal en pathologie neuro-chirurgicale, par 
Les lésions du systéme nerveux central au cours de la périartérite noueuse. Etude anatomique de deux ob- 


Séance du 4 mai 1961. 


PrésIDENCE DE M. R. Toure. 


COMMUNICATIONS. 


Sur un cas de démence présénile avec cécité corticale et myoclonies, par P. Castaicne, J. Camprer, H. P. 
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Contribution a la connaissance des rapyorts entre les lésions produites par la chirurgie des dyskinésies et la 
Thrombose distale de la cérébrale antérieure droite avec anomalies du comportement moteur du membre 
supérieur gauche (apraxie d’aimantation), par P. Castaicne, J. Camprer, D. LAPLANE et Mile N. Bav- 
Contribution eo ographique a l'étude de la fatigue du muscle partiellement dénervé, par G. Moya, K. 
Essai d’un nouvel anti-épileptique (P. M. 671, alpha- -éthyl- ‘alpha- méthyl- succinimide) chez l'enfant, par 
Evolution neurologique tardive d’une intoxication par le triorthocrésylphosphate, par P. Perrouty..... . 
Note préliminaire sur une dyskinésie volitionnelle statique d'origine inhabituelle, par P. Cossa, LaPeYRE, 
Acsavas, Borvunc, B. 66 PF. PACT. 
Aspects neurologiques inhabituels de la main du lépreux, par A. Carayon, J. LANGUILLON et P. BourREL. . 
Etude anatomo-clinique d’une névrite hypertrophique de Dejerine-Sottas 4 caractére nettement familial. 
Parenté possible avee la neurofibromatose, par M™¢ Bérarp-Bapter, J. Cuamprau, F. Paous, G. Ga- 
Sur deux nouveaux eas de neuropathie paramyloide. Polynévrite progressive des quatre membres avec 
infiltration amyloide musculaire et nerveuse, par 1. BERTRAND, P. CastaiGNne, J. CaMBIER, H. P. Catua- 
Sur une affection hérédo-familiale associant cataracte, atrophie optique, signes extrapyramidaux et certains 
stigmates de la maladie de Friedreich. (Sa position nosologique par rapport au syndrome de Behr, au 
syndrome de de Marinese ag - et a la maladie de Friedreich avec signes oculaires), par R. Garcin, 
Maladie de Creutzfeld-Jacob. E Sade clinique, électroencéphalographique et anatomique, par J. Rocer, J. 
Le syndrome de Melkersson-Rosenthall (4 propos d’une observation clinique), par B. Scnott, G. BouLiat, 


Séance du 1°" juin 1961. 
PREsIDENCE DE M. M. Davin. 


Névralgie du trijumeau et spasme facial périphérique, par R. 
A propos du syndrome de Marineseo-Sjigren. Association de la triade cataracte, syndrome cérébelleux, cli- 
gophrénie 4 un syndrome extra-pyramidal et a des crises épileptiques, par J. Nick, F. Contamin, A.GuiL- 
Atteinte rachidienne cranienne et pulmonaire au cours d’une sclérose tubéreuse de Bourneville, par P. Gravux, 
Une nouvelle observation de paralysies avee hypokali¢mie par ingestion excessive d’extrait de réglisse, par 
H. Grrome, A. CHARBONNEL, P. VERCELLETTO et 
A propos d’une paralysie faciale isolée par neurinome probable du VII dans le conduit auditif interne, par 


A. Cuanponnet, M. Davi, H. Fiscucorn et J. 
Le diagnostic radiologique des différentes variétés de hernie amygdalienne dans le trou occipital par la pnet u- 


mostratigraphie médiane, par P. Turé@paut, A. WacKENHEIM et C. Vrousos 
Etude anatomique d’un eas d’arthrogrypose multiple congénitale et familiale, par M. E. Barceton, C. Ne- 


Crises bilatérales motrices et sensitives de type bravais-jacksonien, par J. Decnaume, B. Scnort, J. Cour- 
Nouvelle observation de paralysie avee hypokaliémie et alealose métabolique secondaires a ingestion 
excessive et prolongée d’extrait de réglisse aprés cure de désintoxication é¢thylique, par R. Garcrn, 
Séméiologie des crises toniques axiales de l'enfant, par H. Gastaut, J. RoGrer et 8. OvacHt...........- 
Leucodystrophie métachromatique infantile familiale. Etude de deux observations dont une avec examen 
anatomique et clinioue, par G. Lyon, M. Artnuts et S. 
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Ill. — SOCIETE D’ELECTROENCEPHALOGRAPHIE 
ET DES SCIENCES CONNEXES DE LANGUE FRANCAISE 
Réunion des 29 et 30 novembre 1960, 


Présipent : A. Fessarp. 
SeEcRETAIRE DE S#ance : G. C. Lary. 


COMMUNICATIONS, 


Une approche de l’analyse de fréquence d’un signal, par RAOULT... . 
La Matide ou méthode d’analyse et de traitement intégré des données électrographiques, par A. REMonpD. 
Le Phasotron n° 5, réalisation instrumentale partielle de la Matide, par A. Rémonp et A. Rrpocue 
Commutateur inscripteur de courbes histographiques, par A. Rémonp et A. Ripocue 
Sélection de référence temporelle pour corrélation E.E.G., par A. ReMonpD.....................0.000- 
Les réponses évoquées moyennes en E.E.G. et leur variabilité, par A. Rémonp et B. Sounas............ 
Caleul analogique d’interpolation pour la présentation cartographique des données E.E.G., par A. Rémonp. 
Le sens des stimulations. Son réle dans le traitement des données en E.E.G., par C. Leroy et A. Rousset. 
Localisations électroencéphalographiques dans les syndromes moteurs déficitaires d’origine tumorale ou vas- 
culaire, par J. BANcauD et M. REBUFAT-DESCHAMPS...............000-ceccececeecees 
Capacité d’ ap aereene niveau d’attention et blocage du rythme alpha, par P. Fraisse et C. V OILLAUME. 
Evolution de la réactivité E.E.G. conditionnée avee lage. Etude comparative de trois groupes d’ enfants 
d’ages différents, par M. AGaTuon et G. Letorp 
Les corrélations polygraphiques, par E. Meurice.............. a 
Aspects de l’homéostasie nerveuse et de ses troubles, par E. Meurict 


Recherche d’une méthode d’approche de l'action neurophysiologique de diverses drogues psychotropes chez 
Homme, par J. J. Bert, J. ZWINGELSTEIN et P. GIUDICELLI....... 
A propos de certains aspects évolutifs de l'E.E.G. du malade mental sous traitement neuroleptique, par 
Effets électroencéphalographiques de |’inflation (oo aigué et de la charge progressive en aldo- 
stérone chez le par J. Faure, R. Prerre, G. Roverer et D. 
Note préliminaire sur ot « foyers » temporaux queches en psychiatrie, par C. BLanc et G. L. Larry 
Epilepsie temporale et accés narcoleptiques, par P. J. et P. PassovaNT.......... 
Etude E.E.G. du sommeil chez un groupe de schizophrénes, par P. Passouant, N. Duc et J. MINVIELLE.... 
Nystagmographie et oculographie directe. Expériences avec Ma photo-électro-nystagmographie P.E.N.G.V 
Les temps de réaction oculo-moteurs normaux et leur mesure E.0.G. Introduction a l'étude des temps de 
réaction dans divers syndromes neurologiques, par N. Lestvre, V. GAnersex et A. REMOND........... 
Le role de la diffusion de la lumiére dans les variations d’ amplitude des potentiels ¢voqués par la 8.L.1. chez 
Homme, par F. Bostem, R. Naquet et M. Vicouroux................... 
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Abcés encéphaliques. Les — a Vere des antibiotiques. 
(J. Bonnar, P. Descuns et J. Duptay), 169. 

Aceés narcoleptiques. Epilepsie temporale et —. 
(P. Cometape, J. et P. Passovant), 242. 

Acropathie ulcéro-mulilante. Relations entre la syrin- 
gomyélie et 1’ — familiale. (J. lonesco, V. lona- 
cesco et Z. MesTER), 369. 

Adénome ¢éosinophile. Cécité corticale et anosognosie 
visuelle avee état confuso-démentiel interférant avec 
un hypopituitarisme grave chez une diabétique 
ancienne. Découverte nécropsique d'un — (A. CrE- 
J. P. Bernarp, M. Toca et Me D. 
Pacue), 320. 

Affection hérédo-jamiliale. Sur une — associant cata- 
racte, atrophie optique, signes extra-pyramidaux et 
certains stigmates de la maladie de Friedreich (Sa 
position nosologique...). (R. Garcin, P. Raverpy, 
§, H. X. Man et H. Cummenes), 373. 

Agnosies visuelles. Essai de distinction des — pour les 
formes selon l’hémisphére lésé. (E. Partias, G. Dar- 
court et C. Ricurn1), 332. 

Agraphie. Compensation rapide d’une aphasie motrice 
avec —, produite par une grande lésion des circon- 
volutions F3 et F2 de Il’hémisphére dominant. 
(A. A. Perresco et A. Fraps), 349. 

Alcoolisation du ganglion de Gasser et diffusion de 
l'aleool aux formations nerveuses du voisinage 
(R. Tuuret), 78. 

— du ganglion de Gasser et complications précoces : 
herpés du 3¢ jour et paralysie faciale périphérique du 
9¢ jour (R. THuREL), 157. 

— du ganglion de Gasser. Complications tardives : 
troubles trophiques et sympathalgies (R. THuREL), 
334 


Aldostérone. Effets électroencéphalographiques de 
l'inflation liquidienne aigué et de la charge progres- 
sive en — chez le Lapin (J. Faure, R. Prerre, 
G. Roverer et D. Vincent), 232. 

Amylolde. Sur deux nouveaux cas de neuropathie 
paramyloide. Polynévrite progressive des quatre 
membres avec infiltration — musculaire et nerveuse 
(1. Berrranp, P. Castaicne, J. Camprer, H. P. 
CaTuata, J. L. Bryer et J. Dry), 380. 


(1) Les indications en chiffres gras se rapportent 
aux Mémoires originaux, aux Communications, aux 
Sociétés de Neurologie et d’Electroencéphalographie 
et Sciences connexes. 


Analyse automatique. La signification de I’ — de I’B. 
E.G. pour le diagnostic clinique. (W. Storm van 
LEEUWEN et O. MaGnus), 177. 

— de fréquence. Une approche de |’ — d’un signal 
(Raoutt), 215. 

— topologique intégrée de l’E.E.G. (A. Rémonp), 204. 

Anévrysme de |’artére temporale postérieure (P. JanNy 
et M. TourntHAc), 346. 

— aortique disséquant avec infarcissement de la 
moelle ( G. B. THompson), 370. 

Année Psychologique. L’—, 84. 

L’ —, 367. 

Annuaires 1958-1959 et 1959-1960 de Neurologie, 
Psychiatrie et Neuro-chirurgie (R. P. Mackay, 
8. B. Wortis et O. SuGar, ) 164. 

Anosognosie visuelle. Cécité corticale et — avee état 
confuso-démentiel interférant avec un hypopitui- 
tarisme grave chez une diabétique ancienne (A. Cré- 
mieux, J. Atiiez, P. Bernarp, M. Toca et Me D. 
Pacue), 820. 

Antibiotiques. Les abeés encéphaliques 4 l’ére des — 
(J. Bonnat, P. Descuns et J. Duptay), 169. 

Anti-épileptique. Essai d’un nouvel — (P. 
alpha-éthyl-alpha-méthyl-succinimide) chez 
fant (M. Donerer, 8S. Donorer, H. Gastaut et J. 
Rocer), 441. 

Aphasie motrice. Compensation rapide d’une — avee 
agraphie produite par une grande lésion des circon- 
volutions F3 et F2 de Il’hémisphére dominant. 
(A. Kretnpier, A. Perresco et A. Frapis), 349. 

Apraxie d’aimantation. Thrombose distale de la céré- 

brale antérieure droite avec anomalies du comporte- 
ment moteur du membre supérieur gauche (—) 
(P. Castaiene, J. Camprer, D. LApLane et Mile N. 
BauMANN), 436. 
- constructive. Troubles spatiaux gnosiques avee illu- 
sions microtéléopsiques. Infiltration glioblastique du 
earrefour pariéto-occipital gauche (A. CREMIEUX, 
J. A. Tatosstan, R. et 
J. 66. 

Architecture. Services psychiatriques et — (A. BAKER, 
R. Luewetyn Davies et P. Strvapon), 174. 

Aréflexie vestibulaire. Contribution a l'étude du schéma 
corporel en rapport avec |’ — bilatérale complete 
(M. Vrrerra), 456. 

Argyll-Robertson. Documents pour servir a l'étude 
pathogénique du signe d’ — dans la névrite inter- 
stitielle hypertrophique de Dejerine-Sottas (R. GaR- 
crn, J. GRuNER et H. X. Man), 372. 
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Artéres. Les — du systéme nerveux central. Mise au 
point d’anatomie physiologie sous |’angle neuro- 
chirurgical (C. THEveNor), 166. 

— temporale. Anévrysme de |’ — postérieure (P. JaNNy 
et M. TourntLHac), 346. 

Artériographiques. Aspects — dans les syndromes 

vasculaires du trone cérébral (M. BERGOUIGNAN et 
L. ARNE et M. Sauces), 138. 

Arthrogrypose. Etude anatomique d'un cas d’— mul- 
tiple congénitale et familiale E. BarGeton, 
C. Nezevor, P. Guran et J. C. Jos), 479. 

Arthropathies nerveuses, 175. 
tabétique. Paralysie du sciatique poplité externe et 

- du genou (trois observations) (G. Boupin et 
J. Barsizet), 346. 

Atlas et technique stéréotaxique pour le cerveau du 
Lapin éveillé (M. Monnier et H. GaNnGLorr,) 553. 

Atrophie musculaire neurogéne de topographie pro- 
ximale et symétrique simulant une myopathie. 
Etude de deux observations (L. Hurwirz, J. La- 
PRESLE et R. Garcrn), 97. 

— optique. Sur une affection hérédo-familiale associant 
eataracte, signes extra-pyramidaux et certains 
stigmates de la maladie de Friedreich (Sa position 
nosologique...) (R. Garcin, P. Raverpy, M™* 
H. X. Man et H. Cutmenes), 373. 

Atteinte oculo-motrice bilatérale dans les hématomes 
sous-duraux (S. Brion, G. Guior et J. Rovagerte), 
154 


Bravais-jacksonien. Crises bilatérales motrices ou sen- 
sitives de type bravais-jacksonien (J. DecHAuME, 
B. Scnott, J. Courson et C. Bourrar), 469 


c 


Caleul analogique d’interpolation pour la présentation 
eartographique des données E.E.G. (A. REmonp), 218 

Capacité d’appréhension, niveau d’attention et blocage 
du rythme alpha (P. Fratsse et C. VorLLAUME), 225. 

Cataracte. Sur une affection hérédo-familiale asso- 
ciant —, atrophie optique, signes extra-pyramidaux 
et certains stigmates de la maladie de Friedreich... 
(R. Garcin, P. Raverpy, M™* Devrum, H. X. 
Man et H. Camenes), 373. 

Cécité cérébrale (P. S. BERGMANN), 371. 

— corticale. Sur un cas de démence présénile avec 
et myoclonies (P. Castaicne, J. Camprer, H. P. 
CaTHALa et P. AuGustin), 431. 

— et anosognosie visuelle avee état confuso- 
démentiel interférant avee un hypopituitarisme 
grave chez une diabétique ancienne. Etude anatomo- 
clinique (découverte nécropsique d'un adénome 
éosinophile) (A. Cremreux, J. ALLIeEz, P. BerNnarp, 
M. Toca et M™e D. Pacue), 320. 

Centrophénoxine. Précisions sur l’application de la 
(A.N.P. 235) dans le traitement de la selérose laté- 
rale amyotrophique : effet symptomatique passager ; 
aucune action sur |’évolution (J. SigwaLp), 147. 

Cérébrale aniérieure. Thrombose distale de la — droite 


avec anomalies du comportement moteur du mem- 
bre supérieur gauche (apraxie d’aimantation) (P. 
CastaiGne, J. Camprer, D. LAPLANE et Mile Bavu- 
MANN), 436. 


Chat. Voies fasciculaires myélinisées dans le trone 
cérébral du — avee considérations sur la significa- 
tion fonctionnelle et clinique des formations déecrites 
(8S. Burer et V. Bucner), 553. 

Chémosensibilité pulmonaire. Recherches sur la — aux 
gaz respiratoires (J. Perrr), 85. 

Chorée de Huntington. La réserpine (Serpasil) dans le 
traitement de la — (T. Zmorsx1), 458. 

Colére. La —. Essai physio-pathologique (L. Mrtier), 
171. 

Commutateur-inscripteur de courbes histographiques 
(A. Rémonp et A. Ripocue), 217. 

Compressions »¢dullaires. Nouvelles indications de la 
corticothérapie intrarachidienne en Neurologie. 
Hémorragies méningées et lipiodio-diagnostic 
des —, (E. Sporticne), 93. 

Congrés international de Psychothérapie, 168. 

argentin. Travaux du premier — de Neurologie, 176. 

Convulsions. Crises vestibulogénétiques. Considérations 
sur les crises vertigineuses avec références particu- 
liéres sur les — produites par stimulation des récep- 
teurs labyrinthiques (8. BenrMan et B. D. Wyxe), 
454. 

Corrélation L.E.G. Sélection de référence 
pour A. Rémonp), 217. 

polygraphiques. Les E. Mevrice), 226. 

Cortex cérébral. Le (J. pe AJURIAGUERRA et H. 
H&caAEN), 80. 

Corticothérapie intrarachidienne. Nouvelles indications 
de la en Neurologie. Hémorragies méningées et 
lipiodio-diagnostie des compressions médullaires 
E. Sporticue), 93. 

Crises vestibulogéniques. Considérations sur les — 
vertigineuses. avee références particuliéres sur les 
convulsions produites par stimulations des récep- 
teurs labyrinthiques. BEHRMAN et B.D. Wyke), 
454. 

— bilatérales —— ou sensitives de type bravais- 
jacksonien (J. Decnaume, B. J. Courson 
C. Bou RRAT), 469. 

— épileptiques. A propos du syndrome de Marinesco- 
Sjogren. Association de la triade : cataracte, syn- 
drome cérébelleux, oligophrénie 4 un syndrome extra- 
pyramidal et des — (J. Nick, F. Contam, A. 
Gutmiarp et Z. Joannipes), 586. 
toniques ariales. Séméiologie des — de l'enfant. 
(H. Gasraut, J. Rocer et 8S. Ouacut,) 550. 


temporelle 


Dégénérescence plurisystématisée du névraxe, de 
caractére sporadique, a début tardif évolution 
subaigué. Etude anatomo-clinique d'un cas difficile 
a classer (A. Brusa), 412. 

Démence présénile. Sur un cas de — avec cécité cor- 
ticale et myoclonies (P. Castaiane, J. 
H. P. Caruara et P. AvGustin), 481. 

Discordance clinico-électroencéphalographique. Un 
curieux cas de — dans une épilepsie chez une jeune 
fille (E. Woitnetz et J. Kanony), 156. 

Drogues psychotropes. Recherche d'une méthode d’ap- 
proche de l’action neurophysiologique de diverses — 
chez Homme (J. Pariarp, J. Bert, J. Zwin- 
GELSTEIN et P. GruptceLi), 227. 

Dyskinésies. Contribution A la connaissance des rap- 
ports entre les lésions produites par la chirurgie des 
— et la voie motrice principale (G. Mazars, A. Pan- 
stnt et J. 433 
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Dyskinésies. Les mécanismes physio-pathologiques des 
dystonies et — {(dystonies de torsion, ballisme, 
chorée, athétose) (M. Monnrer et A. Livy), 457. 

— volitionnelle. Note préliminaire sur une — statique 
d’origine inhabituelle (P. Cossa, Lapeyre, MANna- 
sERRO, AssaYas, Borrero, B. GAGNIPRE et Pao), 
450. 

Dystonies. Les mécanismes physio-pathologiques des— 
et dyskinésies ( —- de torsion , ballisme, chorée, 
athetose) ( M. Monnier et A. Lévy), 457. 

Dystrophie myotonique dans l’enfance (T. M. 
459. 


E.E.G. Rayons X, radio-isotopes et dans l'épilepsie 
(H. Fiscncoip et H. Gasraur, 161. 

— A propos de certains aspects évolutifs de I’ du 
malade mental traitement neuroleptique 
J. Scunerper, J. Perrin et A. SirFERMANN), 228. 
La signification de analyse automatique de I’ 
pour le diagnostic clinique (W. Storm van Lerv- 
WEN et MAGNUS), 177. 

— .Analyse topologique intégrée de I’ - 


sous 


A. REMonp 


Effets ¢lectroencéphalographiques de Vinflation liqui- 
dienne aigué et de la charge progressive en aldo- 
stérone chez le Lapin (J. Faure, R. Prerre, G. 
RovuGier et D. Vincent), 232. 

Electroencéphalographie. ixitme reunion de la Socie- 
té italienne d’ et de Neurophysiologie, 367. 

Electromyographie. Indications apportées par I 
des muscles oculaires au cours des ophtalmoplégies 
myasthéniques (P. Passouanr, H. VIALLEFONT, 
kK. Léré et J. Cosreau), 147. 

Electromyographique. (‘ontribution a l'étude de la 
fatigue du muscle partiellement dénervé (G. Moya, 
K. et R. Veriey), 438. 

Electro-oculographique. L’ ou lenregistrement des 
mouvements oculaires. Son application a l’étude de la 
lecture normale et des anomalies pathologiques de la 
lecture (V. GABERSEK), 165. 

Encéphalite postvaccinale. 
J. W. Keurer), 92. 

— primitives. Réactions granulomateuses dans les - 
(J. C. Gautier et G. C. Guazz1), 24 

— subaigué polioclastique. Etude anatomo-clinique 
d’une observation (Julien Marte et Gilles Lyon), 3. 

Encyclopédie médico-chirurgicale. Neurologie. XX XIle 
eahier, Paris 1960, 95. 

— — XXXIII¢ eahier spécialisé, 168. 

Entretiens psychiatriques (H. Ey), 95. 

Enurésie. L’ M. et N. 176. 

Ependymome yéant de la moelle avee edéme papillaire 
(P. Tene, J. H. Wacner et M. W. Buxpaum), 370. 

Epilepsie. A propos de I’ et des altérations E.E.G. 
dans la neurofibromatose de Recklinghausen, des 
formes frustes et de leur importance génétique. Pré- 
sentation de deux cas familiaux (Th. ALAJOUANINE, 
F. Contamtn, R. Lecassie et 8S. TomKrewicz), 56. 

— Rayons X, radio-isotopes et E.E.G. dans I’ - 
(H. Fiscucoip et H. Gastaut), 161. 

— Un eurieux cas de discordance 
encéphalographique dans une 


Prédisposition a IT’ E. 


clinieo-électro- 
chez une jeune 


fille (E. Woutnetz et J. Kanony), 156. 

— 91. 

— infantile (A. Kreinpier, et 1. Stroma), 
164. 
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Epilepsie femporale et narcoleptiques (P. Comr- 
LADE, J. CApILHAc et P. Passouant), 242. 

Examens vestibulaires. Technique et interprétation 
des — (G. Picanto, R. Vicouroux et A. Pecn), 455. 

Excitation nociceptive. Mydriase par sous-lésionnelle 
chez les tétraplégiques (A. Grosstorp, J. P. Herp, 
M. et M. Martin), 310. 


F 


Faisceau longitudinal. Problémes dans l’analyse ana- 
tomique des lésions du posterieur (N. CHRISTOFF, 
P. J. ANpeRson, M. NaTHanson et M. B. Benner , 
371. 

pyramidal. Traitement stéréotaxique des mouve- 
ments involontaires. Réle de la lésion du — dans la 
rapsule interne. Possibilité d'un repérage osseux 
associé la stimulation électrique (R. 
J. et P. O’Keere), 327. 

Fibrose arachnoidienne. Méningiomatose diffuse. et 
syringomyélie (M. G. Nerzxy), 370. 

Foie alcoolique. Le . De Phépatite a la cirrhose aleoo- 
lique. (P. Errenne Martin et C. Kieppre), 170. 
Foyers femporaux. Note préliminaire sur les gauches 

en Psychiatrie (C. BLanc et G. C. Lamy), 241. 

Fréquence. Une approche de analyse de — d'un signal 
Raou.t), 215 

Froid. Hypothermie et effets du A.S. Parxes),167. 

Fuseau neuromusculaire. La structure fine du — hu- 
main (J. Gruner), 490 


G 


Ganglion de Gasser. Névralgie faciale et alcoolisation 
du (R. Tauren), 75. 

— . Aleoolisation du et diffusion de l’aleoo! aux 
formations nerveuses du voisinage (R. Tuuret), 78 

— .Alcoolisation du — et complications précoces : 
herpés du 3¢ jour et paralysie faciale périphérique 
du 9¢ jour (R. THuret), 157. 

— .Aleoolisation du Complications tardives : 
troubles trophiques et sympathalgies (R. THuRet), 
334. 

Gigantismes partiels. Les — (M. Laxenatre), 85. 

Glioblastomes cérébraux. Des — (E. Karxovus), 554. 

Gliomes des nerfs optiques (H. W. DopGr Jr., J. Grar- 
Ton Lovre, W. MeCraic, M. B. Docxerty, T. P. 
Kearns, B. Horman et A. B. Hayes), 372. 

Glomus jugulaire. Manifestations neurologiques des 
tumeurs du — (R. G. Stexert), 455. 


sous-duraux. Atteinte oculo-motrice 
(S. Brion, G. Gurot et J. Rov- 


Hématomes 
bilatérale dans les 
GERTE), 154. 

Hémianopsie en quadrant nasale inférieure dans les 
pseudo-tumeurs cérébrales (J. Dersm et N. ScHLe- 
ZINGER), 371. 

Hémiballisme régressif chez une mitrale (J. Céiice et 
P. AuBerT), 457. 

Hémichorée par lésion métastatique dans le noyau 
sous-thalamique (H. G. Tompson Jr. et B 
CARPENTER), 458. 
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Hémorragies méningées. Nouvelles indications de la 
corticothérapie intrarachidienne en Neurologie. 
— et lipiodio-diagnostic des compressions médullaires 
(E. SporticHe), 93. 

Hérédopathie atarique. Sur u 
Maladie de Refsum (A. N. 


n cas d’ — polynévritique, 
VeLreMa et A. VERJAAL). 


15. 
Hernie amygdalienne. Le diagnostic radiologique des 
différentes variétés de — dans le trou occipital par 


la pneumostratigraphie médiane (P. Turésavr, 
A. WacKEeNHEIM et C. Vrousos), 548. 

Heuyer. Hommage a G. —. Pour un humanisme médi- 
eo-social, 550. 

Hypokaliémie. Nouvelle observation paralysies 
avee — et alcalose métabolique secondaires a l'in- 
gestion excessive et prolongee d’extrait de réglisse 
apres une cure de désintoxication éthylique (R. Gar- 
crn, M. Gouton, M. Tourntimac et B. Amor), 46%. 

. Une nouvelle observation de paralysies avec 
par ingestion excessive d’extrait de réglisse (H. Gi- 


MEAU), 539. 

Herpés. Alcoolisation du ganglion de Gasser et compli- 
cations précoces : du 3¢ jour et paralysie faciale 
périphérique du 9¢ jour (R. Taurex), 157. 

Hétérochromie. Syndrome de Claude Bernard-Horner 
congénital avec —-. Données électroencéphalogra- 
phiques (J. M. Surrer, A. LaARMANDE, M™¢ M. 
Sarnt-JEAN et P. Grupict), 336. 

Homéostasie nerveuse. Aspects de |’ — et de ses trou- 
bles (E. Meurisse), 227. 

H6pital national. Queen square et I’ —, 92. 

Hyperaldostéronisme primaire. L’ —. (Syndrome de 
Conn) (P. Roper), 94. 

Hypopituitarisme. Cécité corticale et anosognosie vi- 
suelle avee état econfuso-démentiel interférant avee 
un — grave chez une diabétique ancienne (A. CrE- 
minux, J. Attrez, P. Bernarp, M. Toca et M™e D. 
Pacne), 320. 

Hypothermie —— et effets du froid (A. S. Parkes), 167. 
aiqgué. Le probleme de (P. M. Srarkov), 90. 
Hypothyroldisme. Quelques manifestations muscu- 

laires de l’— (J. Wison et J. N. WALTon), 460. 


Infarcissement. Anévrysme aortique disséquant avee — 
de la moelle (G. B. Taompson), 370. 

Inflation liquidienne. Effets électroencéphalographiques 
de I’— aigué et de la charge progressive en aldosté- 
rone chez le Lapin (J. Faure, R. Prerre, G. Roucrer 
et D. Vincent), 282. 

Interpolation. Calcul analogique 4’-— pour la présenta- 
tion cartographique des données E.E.G. (A. Rémonp 
218. 

Intoxication. Lésions corticales dans l’— par le manga- 
nése (J. P. Krrcner et Rrrrer), 362. 

—. Evolution neurologique tardive d’une — par le 
triorthoerésylphosphate (P. Perrouty), 


K 


Kreindler (A.). Volume jubilaire de — pour son 60* 
anniversaire, 175. 


L 
Lapin. Atlas et technique stéréotaxique pour le cer- 
veau du — éveillé (M. Monnrer et H. GaNGLoFF), 
553. 


Lecture. L’électro-oculographie ou l’enregistrement des 
mouvements oculaires. Son application a l'étude de 
la — normale et des anomalies pathologiques de la 
— (V. Gapersex), 165. 

Lépreux. Aspects neurologiques inhabituels de la main 
du — (A. Carayon, J. LANGUILLON et P. BourREL), 


Lésions corticales — dans intoxication par le man- 
ganése (J. P. Kircuer et Rirrer), 362. 

— méduliaire. Survie du systéme nerveux sympathique 
aprés — mesurée par le mécanisme sudoral (B. 
Bosues et H. 368. 

Leucodystrophie m¢tachromatique infantile familiale. 
Etude de deux observations dont une avee examen 
anatomique et chimique (G. Lyon, M. Arruuts et 
5. THTEFFRY ), 508 


Liquide céphalo-rachidien. Dynamique du — a l'état 
normal et pathologique (D. Bowsner), 96. 
— —., Cytologie du — (J. Sayx), 552. 


Localisations ¢lectroencéphalographiques dans les syn- 
dromes moteurs déficitaires d’origine tumorale ou 
vasculaire (J. BaNcaup et M. Résurat-DescHamps), 


Logopénie. Problémes actuels de phoniatrie et de — 
F. Trogan), 167. 

Lumiére. Le réle de la diffusion de la — dans les 
variations d’amplitude des potentiels évoqués par 
la S.L.1. chez l'Homme (F. Bostem. R. Nagquert et 
M. Vicouroux), 257 


M 
Main. Aspects neurologiques tnhabituels de la — du 
lépreux (A. Carayon, J. LANGUILLON et P. Bour- 


REL), 450. 

Maladie d’ Addison. Nouvelle observation de contrac- 
ture abdomino-crurale en flexion au cours de la — 
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téines sériques dans les —. Etude de 159 cas (G. Moca 
A. LowenTuAL, D. Karcuer et M. VAN 285, 
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Méningiomatose dijfuse. Fibrose arachnoidienne et 
syringomyélie (M. G. Netzxy), 370. 
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des —. Réle de la lésion du faiseeau pyramidal dans 
la capsule interne. Possibilité d'un repérage osseux 
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— Précisions sur la radiographie du rocher dans les 
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au cours d’un pinéalome probable. Considérations 
anatomo-cliniques et physio-pathologiques (R. MeEs- 
smmy, J. ABOULKER et M. Davin), 273. 
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Vévolution de la poliomyélite antérieure aigué ; 
ses conséquences thérapeutiques (M. 
CHET), 92. 

Ophtalmoplégies myasthéniques. Indications apportées 
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LA PREMIERE REUNION DE CETTE COMMISSION EUT LIEU LES 29 ET 30 SEPTEMBRE 1959 
A ANVERS. 


A cette premiére réunion il fut d’abord donné communication a tous les membres des 
principes et objets de fonctionnement des groupes de travail de la Fédération Mondiale de 
Neurologie, texte rédigé par le Président Ludo van BoGaeErt. Ensuite différentes questions 
pratiques furent discutées, parmi lesquelles la participation de neurochimistes au Congrés 
de Neurologie de Rome (1961)et au Congrés de Neuropathologie 4 Munich (1961). Diffé- 
rentes propositions furent faites. La plupart de ces propositions furent retenues par 
les organisateurs de ces Congrés et la plupart des orateurs proposés se retrouvent aux 
programmes de ces Congres. 


A cette méme réunion il fut décidé d’organiser au Congrés de Neurologie de Rome un 
Symposium de Neurochimie consacré d'une part aux désordres de la myéline, en dehors de 
la sclérose en plaques, et d’autre part aux lipides, aux lipoprotéines et a leur métabolisme. 

Ce Symposium sera organisé par les KOREy et vAN BoGAERT. Le Dt Lo- 
WENTHAL devait en assurer le secrétariat. Les Dt’ BAUER et FoLcu-P1 publieront chez Else- 
vier Publishing Company (Amsterdam) les textes complets des rapports présentés. 

L’organisation du travail ultérieur de la Commission fut mise au point. I] fut admis que 
les membres ont été désignés pour une période de quatre ans et qu’au terme de cette pé- 
riode un tiers des membres serait remplacé : ultérieurement un tiers serait remplacé tous les 
deux ans, le premier tiers devant étre remplacé en 1963. I fut égalerment accepté que les 
membres ne pourraient pas étre réélus immédiatement. Les nouveaux membres seraient 
proposés par la commission au Bureau de la Fédération Mondiale de Neurologie. I] fut en 
outre décidé de créer un groupe de « Corresponding Members ». A l’heure actuelle ce groupe 
est créé et la liste des membres est jointe. Le DT LowENTHAL fut désigné comme secrétaire 
de la Commission. Les membres de la Commission prirent dés ce moment diverses initia- 
tives. Le Dt KoreEy proposa de créer des Fellowships sous les auspices de la Fédération 
Mondiale de Neurologie et de la Commission de Neurochimie pour permettre a des jeunes 
neurochimistes d’acquérir une formation sérieuse dans des laboratoires de réputation in- 
contestée. 

La Commission proposa également d’établir des contacts plus étroits entre neurolo- 
gistes, neuropathologistes et neurochimistes pour permettre l’échange de matériel prove- 
nant de patients neurologiques. La Commission proposa également qu’elle soit convoquée 
au moins une fois par an et demanda que ces réunions de la Commission puissent coincider 
avec d’autres réunions scientifiques pour éviter des déplacements trop nombreux et des 
dépenses trop importantes 

(Suite p. VIII.) 
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LA SECONDE REUNION DE LA COMMISSION EUT LIEU LE PREMIER 
ET LE DEUX NOVEMBRE 1960 A ANVERS. 


Cette réunion fut préparée par un rapport du secrétaire et par une rencontre de cing 
membres de la Commission au Symposium de Varenne (juin 1960). Au cours de la période 
qui s’étend de septembre 1959 a octobre 1960, certains projets comme celui d’échange de 
matériel et de l’organisation des Fellowships avaient fait peu de progrés. Par contre, les 
contacts entre neurochimistes et la création de l’Advisory Board de Corresponding Mem- 
bers, s’étaient considérablement développés. 

Les contacts avec les neurochimistes dans le monde entier, soit contacts personnels, 
soit contacts épistolaires, avaient montré qu’il y a un enthousiasme considérable pour le 
travail de la Fédération Mondiale de Neurologie parmi les jeunes. Des demandes de maté- 
riel ont été faites ; des demandes de renseignements sont arrivées au Secrétariat et l’on 
peut constater que dans de nombreux pays on souhaite et désire amplifier la recherche 
neurochimique. I] existe un besoin réel d’organisation et de développement de la recherche 
neurochimique partout. 

A la réunion d’octobre 1960 deux décisions fort importantes ont été prises par la Com- 
mission de Neurochimie : 


1° l’organisation en coopération avec d’autres organisations neurologiques (et de 
l’1BRO), d’un Symposium a Géteborg en 1962 ; 


2° la mise sur pied d’un projet pratique pour le développement des Fellowships. 

Le premier projet est a l’heure actuelle en voie d’exécution. Le Secrétariat en est assuré 
par les Dt® ANSELL de Birmingham et LOWENTHAL. 

Le second projet a été soumis aux instances gouvernementales américaines, avec l’es- 
poir qu’ultérieurement un soutien financier pourra étre obtenu de pays européens. Ce pro- 
jet n’est réalisable que pour autant que |’on dispose des fonds nécessaires et jusqu’a présent 
aucune réponse définitive n’a encore été obtenue a ce sujet. 

D’autres questions furent également a l’ordre du jour : participations aux Congres, 
organisation pratique du Symposium de Rome, la liste des Corresponding Members de 
l’Advisory Board a été complétée, les rapports avec l’IBRO ont été discutés en détail. 

1] fut décidé que la prochaine réunion de la Commission se tiendrait 4 Rome lors du Con- 
grés de Neurologie et qu’a cette réunion un rapport sur la neurologie tropicale serait pré- 
senté par le Dt EpGar. 

Outre ces réunions administratives la commission de Neurochimie a organisé le 30 et 
31 octobre 1960 une réunion consacrée aux Paramyloidoses en neurologie a |'Institut 
Bunge. Les conclusions pratiques de ce Symposium ont été incluses dans une série de 
communications dont la publication est projetée. Le but de ce Symposium était de per- 
mettre a des chercheurs non portugais de connaitre la polynévrite avec paramyloidose qui 


(Suite p. X.) 
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se développe au Portugal et de proposer aux Portugais des possibilités de recherches his- 
tologiques, histochimiques et neurochimiques pour préciser la nature et la signification de 
cette affection. 

Depuis la derniére réunion de la commission, les activités de la Commission et du Secré- 
tariat ont surtout été orientées vers l’organisation du Symposium de Rome et vers I’or- 
ganisation du Symposium de Géteborg. Le programme du Symposium de Rome sera publié 
incessamment. Le théme du Symposium de Géteborg est l'étude enzymatique du systéme 
nerveux central. A ce Symposium pourront participer tous les neurochimistes ; les com- 
munications qu’ils désirent présenter doivent étre soumises au Comité organisateur. Un 
projet de programme circulera trés prochainement. 

La Commission de Neurochimie a collaboré a l’organisation de divers Symposia, comme 
le Symposium international sur les médicaments agissant sur le métabolisme des lipides. 
La commission a également été représentée a la plupart des réunions neurochimiques. 


ANNEXES : 
1° Rapport de la premiére réunion (Anvers, 29-30 septembre 1959). 
2° Rapport de la seconde réunion (Anvers, 1-2 novembre 1960). 
3° Programme provisoire de Rome (Rome, septembre 13, 1961). 
4° Liste des Corresponding Members. 


Fédération Mondiale de Neurologie 


Commission de Neurochimie 


SYMPOSIUM INTERNATIONAL SUR L’ACTIVITE ENZYMATIQUE 
DU SYSTEME NERVEUX CENTRAL 


G6TEBORG (Suéde), 18-21 juin 1962 


Un Symposium International se tiendra 4 Géteborg, en Suéde, du 18 au 21 juin 1962, 
sous les auspices de la commission de Neurochimie de la F.M.N. 

Le théme de cette réunion portera sur l’activité enzymatique dans le systéme nerveux 
central et englobera les sujets suivants : 


1° Mécanismes enzymatiques dans les amino-acides et métabolisme protéinique . 
2° Mécanismes enzymatiques dans le métabolisme des lipides. 

3. Localisation et distribution de l’activité enzymatique. 

Enzymologie des énergétiques et mouvement ionique. 


5° Activité enzymatique et fonction nerveuse. 
6° Echanges enzymatiques dans les maladies. 


(Suite p. XII.) 
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Cette réunion est dés a présent ouverte a tous les intéressés mais, pour des raisons admi- 
nistratives, le nombre des participants sera limité. 

Les organisateurs attirent l’attention sur la concision et l’originalité des communications 
et espérent que celles-ci permettront des échanges de vue intéressants entre les chercheurs 
du domaine de la clinique et des sciences fondamentales. 

Les droits de participation seront de $ 15.00 ou £5 5 s. Od., payables a I’inscription. 
La date limite pour celle-ci est portée au 1°? mars 1962. 

Les communications seront soumises en anglais, frangais ou allemand, et ne compor- 
teront pas plus de 300 mots. Elles doivent étre envoyées a l'un des Secrétaires avant le 
31 décembre 1961. 

Secrétaives génévaux 
A. LOWENTHAL, 


Institut Bunge, 
59, rue Philippe-Williot, Berchem-Anvers (Belgique). 


G. B. ANSELL, 
Dept. of Experimental Psychiatry, Medical School, 
Birmingham, 15 (England). 


Association Mondiale de Psychiatrie 


Depuis le I¢ Congrés Mondial de Psychiatrie qui s’est tenu 4 Paris en 1950, existait une 
Association Internationale pour l’Organisation des Congrés mondiaux de Psychiatrie. 
L’ Assemblée Générale de cette Association, tenue le 5 juin 1961 4 Montréal (Canada), a 
décidé de transformer cet organisme en Association Mondiale de Psychiatrie. Cette déci- 
sion a été prise a l’unanimité des représentants des 40 Sociétés des divers pays. 


Le Comité élu par l’Assemblée Générale est ainsi constitué : 


MM. H. BaRAHONA FERNANDEZ (Portugal). — M. BLEULER (Suisse). — D. Brain (U.S.A.). — 
F. J. BRacELAND (U.S.A.). — H. BurGER-Prinz (Allemagne). — J. A. BustaMENTE O’LEary (Cuba). 
— D. E. Cameron (Canada). — J. DeLay (France). — H. Detcapo (Pérou). — H. Ey (France). — 
R. H. Fevrx (U.S.A.). — M. Gozzano (Italie). — Havasu (Japon). — H. Horr (Autriche). — A. 
Jus (Pologne). — J. J. Lopez IBor (Espagne). — G. LANGFELDT (Norvége). — W. OVERHOLSER 
(U.S.A.). — PacuEco Siva (Brésil). — J. J. G. Prick (Pays-Bas). —- W. SarGant (Grande-Bre- 
tagne). — P. Stvapon (France). — C. A. Secuin (Pérou). — E. StROMGREEN (Danemark). — J. ZuttT 
(Allemagne). 


Le Bureau de |’Association Mondiale de Psychiatrie est ainsi composé : 


Président : D. E. CamEeRon (Canada). 

Vice-Président : F. G. BRACELAND (U.S.A.). 

Secrétaive général : H. Ey (France). 

Secrétaives Adjoints : W. SarGant (Grande-Bretagne). — ]. J. Lopez-IBor (Espagne). 
Trésorier : P. Stvapon (France). 


L’ Assemblée Générale extraordinaire se tiendra en 1962, au Siége Social del’ A ssociation 
Mondiale de Psychiatrie a partir de cette date. 


Le Bureau a été élu jusqu’au prochain Congrés Mondial qui aura lieu probablement en 
1965 ou 1966. 
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Anpersson (S.) et Gernanort (B. E.). Ventral root, 
discharge in response to vestibular and proprio- 


ceptive stimulation. Journ. Neurophys., 1956, 
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Beurman (S.) et Wyxe (B. D.). Vestibulogenic 


seizures. A consideration of vertiginous seizures, 
with particular reference to convulsions produced 
by stimulation of labyrinthine receptors. Brain, 
1958, 81, n° 4, pp. 529-541. 


Bromperc (L. H.). The significance of so-called 
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d'origine centrale dans les traumatismes craniens 
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Erne eerc (S.) et Vaernet (K.). Vestibulo-ocular 
reflex disorders of the anterior internuclear para- 
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Acta Psych. Neurol. Scand., 1958, 38, n° 3, pp. 268- 


282. 


(Bo E.), Karsuxr (Y.) et Livineston 
(R. B.). Functional organization of descending 
vestibular influences. Journ. Neurophysiol., 1957, 
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Mitter-Guerra. La sémiologie cérébelleuse et la 
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(M''e B.). A propos des « mélanges » pharmaceu- 
tiques. Remarques sur la conservation d'une asso- 
ciation glutamate de Ca, vitamine B1 et C jugée 
par le test de l’indice chronologique vestibulaire, 
Presse Méd., 1957, 65, n° 1, pp. 6-7. 
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les autres 
Plus actif que le phénobarbital seul 


Plus maniable que les autres chimiothérapies 


Les alcaloides de l'APAROXAL 
(atropine, hyosciamine et scopolamine) 
développent une action anticonvulsivante 
propre qui complete celle du barbiturique. 


Hyosciamine et scopolamine amélio- terrasse les crises 
rent les troubles psychiques intercritiques 
et augmentent la sociabilité. 


L'atropine combat les manifestations 
viscérales. 
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...L'APAROXAL est cependant sans 
action sur la formule sanguine ou sur la 
cellule hépatique... 
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indéfiniment sans aucun danger pour le 
malade. 
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Movuriqvuanp (G.), Ever (V.) ete. Sur l’indice chro- 
naxique vestibulaire de Tinca vulgaris. C. R. Séan- 
ces Soc, Biol., 1958, 152, n° 11, pp. 1503-1504. 


Movrniquanp (G.), (V.) et Cutcuizora (R.). 
Sur certains comportements de Tinca vulgaris 
dans |’aérocution (chocs physique et chronaxiques 
vestibulaires et mort différée). C. R. Séances 
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INTRODUCTION A LA 
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Le mouvement psycho-somatique, centré sur le réle des facteurs 
psychologiques dans les maladies et leur traitement, est au premier plan 
de l'actualité médicale. Comme introduction a ces problémes, le Pt Jean 
Delay presente une étude sur les bases neurophysiologiques de l’émotion 
et sur les désordres corporels dont elie est responsable, directement ou 
indirectement. 

Le premier chapitre : La théorie cérébrale de i émotion, réunit les faits 
cliniques el expérimentaux mis en évidence par différentes méthodes, 
en particulier par les développements récents de la psychopharmacologie, 
qui permettent de considérer l'émotion comme un phénoméne cérébral 
non seulement en tant qu’expression mais en tant qu’affection. Le 
second : De [émotion @ la lésion étudie les mécanismes neuro-végétatifs 
par lesquels les désordres fonctionnels engendrés par l’émotion peuvent 
s‘organiser et s’organiciser, produisant des lésions organiques. Le troi- 
siéme : De l’émotion a Uhystérie, ¢tudie les rapports de l’émotion avec les 
intentionnalités inconscientes de lhystérie et les syndromes de conver- 
sion psycho-somatique. 

Le texte est illustré de nombreuses notes et observations. Ce livre qui 
ouvre des perspectives nouvelles sur les rapports de la psycho-physio- 
logie et de la médecine, est présenté et écrit avec une clarte qui le rend 
accessible non seulement aux spécialistes mais a tout praticien. 


Un volume de 118 pages, avec 4 plancheshors texte (1 6,5x 22,5). . 19 NF 
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traitement symptomatique des états psychiques caractérisés 
par un état confusionnel, en particulier par des hallucinations 
sensorielles ou intellectuelles. Il ne déprime pas l’hypothalamus, 
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sur les systémes nerveux sympathique et parasympathique. 
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